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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de un paciente de 20 afios con epilepsia focal sintomatica de larga evolucion con poco control
de sus crisis por tratamiento médico irregular. Las imdgenes de resonancia magnética evidenciaron lesion multiquistica
principalmente del lébulo temporal izquierdo. Se tomé biopsia estereotaxica cerebral de la lesion; la histolopatologia
mostré un componente glioneural en una matriz mucinosa, y por tanto, se hizo el diagnéstico de tumor disembrioplastico
neuroepitelial. El paciente logra control de las crisis con acido valproico y carbamazepina, mejora su estado funcional,
aunque persiste el déficit cognitivo previo. No se realizé reseccion quirtrgica por ser una lesion benigna muy extensa y
por el adecuado control de las crisis con el tratamiento médico.

Debe sugerirse siempre el diagnéstico de tumor disembrioplastico neuroepitelial, ante cualquier tumor glial, en un paciente
con larga historia de crisis focales, que inicien antes de los 20 afios, sin déficit neurolégico y que la resonancia magnética
cerebral muestre una lesion cortical microquistica, localizada principalmente en 16bulo temporal.
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SUMMARY

The case of a 20 year old boy, with long-lasting focal symptomatic epilepsy and a poor control of his seizures,
because of irregular adherence to the neurological treatment, is presented. Brain MRI showed a multi-cystic lesion,
located mainly in the temporal lobe. A brain stercotaxic biopsy was performed, finding a specific neural gliosis in a
mucin-like matrix. The diagnosis of dysembryoplastic neuroepithelial tumor was done. Patient had a good control
of his seizures with valproic acid and carbamazepine. Patient improved his functional state; however his previous
cognitive deficit remains unchanged. Surgical resection was not developed because the lesion is considered as very
benign and because the control of his seizures.

The diagnosis of dysembryoplastic neuroepithelial tumor should be kept in mind in a patient with a long history of focal
seizures; mainly when seizures onset begin before 20 years old, without motor or sensory neurological deficit, and when
the MRI shows a cortical multi-cystic lesion, without mass effect, located in the temporal lobe.
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INTRODUCCION

El tumor disembrioplastico neuroepitelial
(DNET) es una lesién neuro-glial mixta de
bajo grado, su principal manifestaciéon clinica
es la epilepsia de larga evolucién que inicia
alrededor de los 10 afios (1). EI DNET se presenta
principalmente en el 16bulo temporal (62%) y las
lesiones generalmente tienen aspecto microquistico,
pueden ser multifocales y coexistir con disgenesia
cortical (2). La histopatologia revela un elemento
glioneuronal especifico, con material mucinoso
(3). Los hallazgos en la resonancia magnética
(IRM) muestran multiples lesiones microquisticas
hipointensas en T'1 e hiperintensas en T2 sin edema
peri-tumoral, con el contraste, puede haber un
realce focal. El tratamiento de esta lesién tumot,
aunque benigna, en la mayoria de los pacientes es la
cirugia, porque ha permitido el control satisfactorio
de las crisis. La quimioterapia y la radioterapia no
han mostrado beneficio (1,3).

Se presenta un caso de DNET confirmado por
histopatologia, que no requirié reseccién quirirgica
de la lesion por control adecuado de sus crisis con
tratamiento médico.

Presentacion del caso. Paciente de 20 afios de
edad diestro, de raza negra, residente en area rural
del Pacifico. Inicia a los ocho afos crisis focales
motoras de miembro inferior derecho de pocos
minutos de duracién sin generalizacién secundaria;
tres meses después presenta crisis ténico-clonicas
generalizadas que continta presentando con
frecuencia interdiaria durante 12 afios. A los 10 afios
presenta deterioro cognitivo y desescolarizacion.
Es manejado con carbamazepina a dosis de 800
mg/dfa, sin buena adherencia al tratamiento.

Es llevado a urgencias debido a que luego de
una crisis tonico-clénica generalizada permancce
en estado de mutismo y apatia. Se encuentra
paciente con apertura ocular espontianea, no
obedece 6rdenes, sin contacto visual ni respuesta
verbal, sin signos focales motores ni movimientos
anormales.

Durante la hospitalizacién presenta varias
crisis focales, caracterizadas por automatismos
orolinguales, version cefalica y ocular a la derecha,
con generalizacién secundaria y periodo postictal,

después del cual regresa al estado de mutismo y
apatfa, ya descrito.

Se realizan los siguientes paraclinicos: EEG
que muestra ondas agudas frontales izquierdas
con diseminacién a regiéon frontal contralateral,
citoquimico de LCR con 1 leucocito, 30mg/dl de
proteinas y 73mg/dl de glucosa, radiografia de
térax: normal, VDRL no reactivo, cuadro hematico:
normal, ELISA para VIH negativo. Se realizé IRM
de encéfalo simple y contrastado, que evidencié
lesiéon multiquistica principalmente en el 1ébulo
temporal izquierdo y algunas lesiones realzaron en
anillo con el gadolinio (Figuras 1-3).

Para el diagnéstico etioldgico se tomé biopsia
estereotaxica cerebral de la lesion evidenciada
en IRM (Figuras 4-5). Se analizaron multiples
fragmentos de tejido cerebral entre 0.5 y 0.8 cm
producto de la biopsia. Al examen microscépico se
identifican células de aspecto oligodendroglial con
halos perinucleares en una matriz mucinosa con
una red vascular fina; en escasas areas con material
mucinoso se logran identificar algunas neuronas.
No se observa atipia, necrosis, ni proliferacion
vascular.

Se logra el control de las crisis con 4cido
valproico 1500mg/dfa y carbamazepina 1200mg/dia.
El paciente mejora su estado funcional, llegando
a ser independiente para las actividades basicas de
la vida diaria y mejorando su interaccién social,
aunque persiste déficit cognitivo previo. El mutismo
descrito posterior a cada crisis generalizada, fue
considerado como déficit postictal, que no volvid
a presentar una vez se obtuvo control de las
crisis. Por los hallazgos al EEG no se considerd
el diagnéstico de estado epiléptico, ya que sélo
se registré actividad epileptiforme interictal. No
presentd signos focales neurolégicos ni alteracién
del estado de consciencia.

Finalmente, luego de los estudios realizados
se hizo diagnéstico de epilepsia focal sintomatica
secundaria a lesién tumoral benigna (DNET)
caracterizada por crisis focales motoras con
generalizaciéon secundaria, y déficit post ictal
(mutismo). Fue evaluado por neurocirugia quien
considerd era una lesion no susceptible de reseccion
quirdrgica por ser benigna, con compromiso cortical
y subcortical extenso temporal izquierdo, donde
se encuentra el area elocuente para la memoria en
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FIGURA 2. IMAGEN AXIAL T2.

FIGURA 3. IMAGEN CORONAL T2..

Figuras 1-3. IMAGENES DE RM DE ENCEFALO QUE
MUESTRAN UNA LESION HETEROGENEA, CON IMAGENES
HIPOINTENSAS EN T'1 E HIPERINTENSAS EN T2 MULTI-
LOBULADAS, ALGUNAS REALZAN EN ANILLO CON EL
CONTRASTE, COMPROMETIENDO LA CORTEZA Y SUSTANCIA
BLANCA SUBCORTICAL A NIVEL DEL LOBULO TEMPORAL
1ZQUIERDO.

este paciente y considerando un control adecuado
de las crisis con el tratamiento médico. No fue
considerado radioterapia ni quimioterapia como
parte del tratamiento, por no estar indicada en este
tipo de tumores, y por la existencia de informes
de transformacion maligna con estas modalidades
de tratamiento.

F1GURA 4. HEMATOXILINA EOSINA, 10X.

F1Gura 5. HEMATOXILINA - EOSINA 40X.

F1Guras 4-5. I.A HISTOPATOLOGIA MUESTRA CELULAS DE
ASPECTO OLIGODENDROGLIAL EN UNA MATRIZ MUCINOSA
Y UNA FINA RED VASCULAR; SE LOGRAN IDENTIFICAR
ALGUNAS NEURONAS.
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DISCUSION

El tumor disembrioplastico neuroepitelial
(DNET) fue descrito en 1988 por Daumas-Duport
et al (1). Este tumor es una lesién neuro-glial mixta
de bajo grado (OMS grado I) de buen pronéstico,
que contiene oligodendrocitos, astrocitos y
neuronas, con material coloide (2). Su principal
manifestacién clinica es la epilepsia con crisis
focales de larga evoluciéon y de dificil control;
no hay déficit neuroldgico entre los periodos
interictales en la mayoria de los casos (3), sin
embargo, nuestro paciente persistia con trastorno
cognitivo-comportamiento, muy probablemente
por actividad epiléptica inter-ictal y déficit postictal.
LLa edad de inicio de los sintomas varfa entre 1y 30
aflos, con una media de 9 afios (1,4).

El DNET surge casi exclusivamente en los
hemisferios cerebrales y se distribuye principalmente
en los lobulos temporal (62%) y frontal (31%)
(1). Este tumor en la fosa posterior es raro,
pero puede surgir en el cerebelo a nivel de la
capa granular externa, semejando un astrocitoma
cerebeloso (5).

Las lesiones pueden ser sélidas pero mas
frecuentemente tienen aspecto microquistico y
multinodular; pueden ser multifocales y coexistir
con regiones adyacentes de disgenesia cortical. (1,6)
Hste tumor es principalmente cortical pero puede
tener extensiéon subcortical, puede erosionar la
tabla 6sea (60%) y calcificarse. En un corte coronal
tiene forma en cufia (triangular), sin embargo, las
lesiones intracorticales son redondeadas y pueden
realzar con el contraste (7). Los hallazgos en la
IRM muestra multiples lesiones microquisticas
hipointensas en T'1 e hiperintensas en T2 sin edema
peritumoral, con el contraste, puede haber un realce
focal, aun en anillo como nuestro paciente (7, 8).
En EEG es frecuente la actividad lenta intermitente
y menos comun las anormalidades focales con
descargas de punta onda lenta (5).

Se cree que el DNET surge de la segunda
capa germinal del desarrollo del SNC, que esta
compuesta por células transitorias que finalmente
dan origen a neuronas, glia o ambas. Por tanto este
tumor se puede presentar en otros sitios, donde
se distribuye esta capa germinal, como el cerebelo,
nucleo caudado y la protuberancia (9).

La histopatologia del DNET revela un elemento
glioneuronal especifico, que se compone de
astrocitos y oligodendrocitos entremezcladas con
capilares y con un material extracelular mucoide,
asociado a neuronas no atipicas distribuidas en
forma difusa. Las mitosis son raras y la necrosis
esta ausente en todos los casos (10).

Se debe sugerir siempre el diagndstico de
DNET, ante cualquier tumor glial, en un paciente
que presenta una larga historia de crisis focales con
o sin generalizacion, que inicien antes de los 20 afios
sin déficit neuroldgico y que la IRM muestre una
lesion cortical sin efecto de masa, como es la lesion
y la clinica que presenta el paciente (11).

El tratamiento de esta lesiéon tumor, aunque
benigna, en la mayoria de los pacientes es la cirugfa,
porque ha permitido el control satisfactorio de las
crisis y no se han reportado casos de recurrencia
o transformacién maligna (1,3). La radioterapia
y la quimioterapia no han mostrado beneficio y
deberfan evitarse en los pacientes con DNET
porque ademas de todos los efectos adversos se
han documentado casos de transformacién maligna
(astrocitoma anapldsico) con estas medidas de
tratamiento (3,12).

En el caso presentado, el paciente no fue
candidato a cirugia por tratatarse de una lesion
benigna temporal izquierda poco definida con
compromiso subcortical muy extenso, donde se
encuentra el area elocuente para el lenguaje en este
paciente; y ademas se logré un control adecuado de
las crisis con el tratamiento anticonvulsivante. a
cirugia serfa adecuada como en muchos pacientes
con este tipo de lesiones tumorales, si fuera una
lesion mas definida, menos extensa, en area no
elocuente, y no se hubiera logrado un control
satisfactorio de la crisis.

Ante un paciente que presenta crisis focales, la
bisqueda de una lesion estructural que explique
la aparicién de epilepsia sintomatica debe ser
rigurosa, especialmente si existe refractariedad en
el tratamiento médico. El tumor disembrioplastico
es una lesién del desarrollo cortical que ocasiona
epilepsia de dificil control y deberfa considerarse la
opcién quirdrgica bajo un grupo interdisciplinario
de cirugfa de epilepsia con experiencia, en pacientes
previamente seleccionados teniendo en cuenta
la localizacién, extensién, actividad eléctrica y
refractariedad al tratamiento médico.
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