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*Mostrar la nueva clasificacion de la OMS (2016)
gque anade para el diagnostico y pronodstico de los
tumores del SNC marcadores moleculares.

*Exposicion grafica de caracteristicas radiologicas

especificas de lesiones tumorales mediante TC vy
RM.
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R'EV_ISION\‘ DEL TEMA

A partir de 1979, la © lundial de la Salud desarrollo

~Cla umores primarios del SNC

basado en la ' C | “del_proceso tumoral y
; o - ’ P — .

caracteristicas morfologicas a. ‘al pronostico. e

*OMS Grado'l:

Tumores circunscritos, de lento crecimiento y bajo potencial de®
conversidn a un tumor de mayor malignidad.

0OMS Gra‘d\c) 1F
N

~
-

Tumores de borde difuso, lento crecimiento y algunos, con
tendencia a progresar a tumores de mayor malignidad.

-

*0OMS Grado lll:

Tumores infiltrantes con células atipicas o anaplasicas y mayor
numero de mitosis.

*0OMS Grado IV:

Tumores de rapido crecimiento con alta tasa mitotica, pudiendo
presentar vasos de neoformacion y areas de necrosis.
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RENISION DEL TEMA

= Pg@steriormente en» | S estudios ,se determinan
‘ ]
S subgrupos en base a

dentro de lost
el uso de marcadores

alteraciones geneti |
moleculares pronosti iIClanan distinta evoluciony

marcadores moleculares predictivos que condicionan diferente
respuesta a tratamientos

* Por ello 1a nueva clasificacion de tumores del sistema nervioso
central: QIVIS version 2016, introduce por primera vez la
necesidad de contar con estudios de biologia molecular en
tumores delh SNC como son la mutacion IDH 1 v IDH 2 y co-
delecion 1p19qg para la clasificacion en tumores
oligodendrogliales o WNT, SHH y p53 para clasificar los

meduloblastomas

= Afecta principalmente a: TUMORES GLIALES DEL ADULTO Y
TUMORES EMBRIONARIOS (Meduloblastoma)

= La introduccion de marcadores moleculares permite contar con
elementos objetivos, reduciendo asi la variabilidad
interobservador y se organizan en categorias que comparten
caracteristicas biologicas comunes

= Se obtienen mejores decisiones terapéuticas y un prondstico mas
exacto.
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REVISIONLDEL TEMA

Clasificacion de l0s fumorestdel SNC: OMS 2016
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=REVISION'DEL TEMA:
Clasiﬁcacién de los tumores del SNC: OMS 2016

GLIOMATOSIS CEREBRI

| : : .,
= Patron estructural de los gliomas difusos cuando afectan tres o mas
’ ‘ .
lobulos cerebrales -Frecuentemente bilateral

Crecimiento y regular extension a nucleos basales y estructuras
infratentoriales

\

ASTROCITOMA PROTOPLASMATICO FIBRILAR
ENTIDADES NUEVAS:
GLIOMA DIFUSO DE LINEA MEDIA H3-K27 MUTADO

= K27 es una anomalia en la histona H3
* |Importante papel en un grupo de tumores pediatricos.

= Tumores difusos de protuberancia de los ninos.

= Algun caso de tumores que comparten la aparicion en la linea media en
NiNoS.
Mal prondstico.
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REVISIONNDELSAEMA:
CIaS|ﬁcaC|on de los tumores.del SNC: OMS
2016

* La mutacion R132H de ﬁHl presente ﬂ(90% de los casos

LIMITACIONES

-

= 5% presenta otra mutac‘mde ID
5% mutaciones en IDHZ d

’

| — )

» R132H puede detectarse por inmunohistoquimica

» secuenciacion

. | _ '
Mutaciones plEK] Mutacson 1DH1/2 Mutacion de HaFaA Mutacsin BRAF (V6O E!

reordenamsentas

AT ' ATRN
Mutaciones ATRA Codetecion H"' 1 Gx)
Mutacion de TPs3 (>65%) Mutacion plEK]
..\"!;;“ﬁ('%\(il ") l'lK ;}R.\ ' lh Y '
Mutaciones: |
Mutaciol Astrocitoma difuso i Ofigoastrocitoma B Olgodendroghoma
EGFR (20%), TP53 \grado Il) (grado Il \Gr. 1)

SI hegativo :

"

Incertidumbre :Gliomas difusos de GII,G |l

130% ), FLEN 190

Deleciones: Astrocitoma Obgoastroculoma Olugodendfoghoma
COKNZA/B (40%) anaplésico (grado [l anaplasico (Gr. 1) |  anaplasico (Gr. Ill)
RB1 mutacion/
delecion. °'

Pérdida de 10q

Hipermetilacion MGMT

sOBM (Gr. IV) P ocitico (Gr. )
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~ REVISION DEL TEMA.
Clasificacion de los tumores del SNC: OMS 2016

GLIOMAS ) |
- - . -

/'.

Las principales aportaciones'de esta i
,‘.r &.

1) la necesidad del estudio de las mutaciones de los genes IDH (IDH1 y
IDH2), de las mutaciones de ATRX y de la codelecion de 1p/19q para
la catalogacion diagnostica definitiva de la lesion tumoral

2) distingue, dentro de los astrocitomas infiltrantes, el All y el Alll con
mutacion de IDH (All-IDHm y Alll-IDHm) y el All y el Alll sin mutacion
de IDH (Al-IDHwt y AlllI-IDHwt, del inglés wild type)

3) Las mutaciones-de ATRX v de TP53 son caracteristicas propias,
aunque no necesarias, para el diagnostico de estirpe astrocitaria en
un GIl. Para el diagnostico de Oll y Olll se requiere la presencia de
mutacion en IDH (IDHm) y la codeleciéon de 1p/19q.

SeRam

sificacion :

Ce—

La EANO (European Association of Neuro-Oncolgy) ha publicado guias
para el diagnostico y tratamiento de los Gl . Se basa en la
determinacion de 4 marcadores moleculares: IDH, ATRX, 1p/19q v
H3F3K27M, junto al analisis histologico de la muestra

La mutacion del promotor de gen TERT (pTERT) caracteriza al grupo de
los OD vy al de los GB-IDHwt

La amplificacion de EGFR se observa de manera casi exclusiva en los GB-
IDHwt.

Marcadores pronosticos o predictivos de respuesta al tratamiento, por
ejemplo, la metilacion del promotor de MGMT.
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Astrocitoma ifuso

«|so-hipoadenso con efecto masa, generalmente sin
captacion de CIV.

-CalciﬁcaciQnes en 10-20% de los casos (mas comun en
oligoastrocitoma )

*Componente quistico, particularmente en la variedad
gemistocitica.

*RM:

*T1 iso-hipointenso con respecto a la sustancia blanca.
=T2/FLAIR Missmatch sign (altamente especifico).
=Restriccidon a la difusion

=*Sin realce postcontraste.

*Espectroscopia: pico elevado de Cho, bajo de NAA, con
un radio Cho:Cr elevado, y elevacidon de mioinositol.

*Perfusion: sin elevacion del rCBV.
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Astrgcitoma;éifuso

K4 | —

Se dividen en 2 grupos de acuerdo a la mutacion o node la
enzima Isocitrato deshidrogenasa (IDH):

1. Mutacion IDH

(Inmunohistoquimica para R132H y secuencia de IDH1 codon 132 e
IDH2 coddn 172 positivos)

2.IDHNnativo
(Inmunohistoquimica negativa)

Clasificacion de los Gliomas Difusos
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GLIOMAS DB BAJQ GRADO:
‘ Oligodendroglioma

Qaragter!sngas p?y RM (

TC \
gn densidad mixta que presenta
al

= Masa hemlsfef‘ca
extension hacia la cor

= Calcificaciones en grumos o nodular : 70-90%

" Degeneracion quistica: 20%

-

= Poco frecuentes hemorragia o edema -

= Realzan tras administracion de CIV en un 50%

RM
N\
" Heterogenicidaden T1y T2 y tras administracion de CIV

= SW1 : Calcificaciones como areas de ausencia de senal
= Difusion: Ausencia de restriccion ( ddx con astrocitoma)

" Oligodendroglioma IDH mutado y 1p19qg codeleccionado :
mayor heterogeneidad de senal en T1 T2 con bordes peor

definidos

" Oligodendroglioma NOS: mayor homogeneidad de senal en
Tly T2 y bordes mas afilados.
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Oligodend’rgli/cma

-

*Para su conﬁrma"cmn gemahée
anatomopatolégicos DI'B

codelecion de 1p19q.

DS Eallazgos radiologicos vy
confirmarse “la mutacion de IDH y ad

*Si no consigue obtenerse el patron molecular y presenta hallazgos

radiologicos y anatomopatoldogicos de oligodendroglioma se
denominara NOS.

\

* Tanto IDH1/IDH2 como delecion de 1p/19g son marcadores
diagnosticos (siempre que exista la delecidon presentara mutacion

de IDH) y prondsticos (mutacion de IDH indica un comportamiento
mas benigno).

= Delecion de 1p19qg: presente en el 80% de oligodendrogliomas vy
40-50% de oligoastrocitomas.
Tipos:

* Oligodendroglioma IDH mutado y 1p19qg codeleccionado
Oligodendroglioma NOS.
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OLIGODENDROGLIOMA 1p 199 codeleccionado IDH
MUTADO grado ||

MAYO 2e20
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SECUENCIA DE DIFUSION
RM SUSCEpﬁbilidad maghetica. Ausencia completa de

Zonas de ausencia de senal en restriccion.
relacion con calcificaciones en
lobulo frontal

TC CRANEO SIN CIV
Lesion hipodensa mal definida de

localizacion bilateral Asocia calcificaciones
groseras en su interior e

-~

:
NN

&
L
826
zER

RM FLAIR 3D sin CIV
Lesion hiperintensa extensa
bifrontal , temporal , nucleos

de la base y en CC.

ESPECTROSCOPIA
Aumento de cocientes colina/Naa vy

colina/creatina. Discreto aumento de
mioinositol

3

.-

°
\ T1 CON GADOLINIO Y

‘ SECUENCIA DE PERFUSION
Zonas aisladas de captacion de CIV y
de aumento de VSC en lobulo frontal

izdo
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OLIGODENDROGLIOMA 1p 190
codeleccionado IDH MUTADO grado |

T1 CON GADOLINIO

Masa heterogenea en
compartimento intraaxial ( lobulo
frontal derecho ) con hipointensidad
en secuencia T1 y zonas aisladas de
captacion de gadolinio.

Discreto edema perilesional y
efecto masa sobre linea
media con herniacion
trasfalcina y compresion del
sistema ventricular.
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Oligoastrocf o/ma

= Con la ultima actualizacion requiere para su
diagnostico la demostracion de patron molecular de
astrocitomas (IDH mutado, ATRX mutado 1p19¢

intacto) y de oligodendroglioma (IDH mutado, ATRX
intacto delecion de 1p19q).

* Hallazgos radiologicos indistinguibles de astrocitomas
v oligodendrogliomas
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GLIOMAS DEALTO GRADO:
ASTROCITOMA ANAPLASICO

‘ 4 !
Hallazgos radiologitQs - '
TC: g

- Nlasa infiltrante afecta a

= La mayoria Sll\/e;-lm exist

= Raro: caIuﬁcapmnesqL_h}moaﬁgia
RM: > 4 4

= Heterogenicidaden T1y T2

ancia blanca.
odulary heterogéneo )

= Puede expandir la corteza
= \/SCr elevado en relacidn con Astrocitomas de bajo grado

= Espectroscopia: pico elevado de Cho, bajo de NAA, con un
radio Cho:Cr elevado

N

DDX:

Astrocitomas de bajo grado ( AA : mayor heterogénicidad vy
mioinositol mas bajo)

GBM presenta realce heterogéneo por necrosis, ausencia de
mioinositol y NAA disminuida.

= Marcador molecular diagnostico: mutacion IDH y mutacion de
P53 o ATRX.

* No hay diferencias en imagen entre los astrocitomas
anaplasicos IDH mutado, IDH nativo y NOS.
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ASTROCITOMA ANAPLASICO IDH MUTADO GRADO Il

CASO1: ENFERMA CON ANTECEDENTES DE ESCLEROSIS MULTIPLE.
ESTUDIO: 2017

SECUENCIA FLAIR
en planos sagital
vy axial

Lesiones en sustancia
blanca ovoideas vy
perpendiculares a la
interfase calloso-septal.

Lesion hiperintensa en
sustancia blanca
periventricular( asta
occipital D )

SECUENCIA DE DIFUSION: mapa de ADC

Lesion periventricular derecha sin sighos de restriccion

SECUENCIA T1 CON GADOLINIO :

Lesion periventricular adyacente al asta occipital D que no
presenta captacion de gadolinio
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ASTROCITOMA ANAPLASICO IDH MUTADO GRADO IlIi

v 19/26

\ =

CASO1: RM CRANEO EVOLUTIVA: 2019

T1 sin y con gadolinio

Lesion en sustancia blanca,
hipodensa heterogénea que se
extiende desde sustacia blanca
subcortical hasta regién del
cuerpo calloso.

Presenta captacion moderada
de gadolinio.

Efecto masa sobre el sistema
ventricular.

FLAIR y Secuencia de
difusion

Crecimiento de lesidn
previa adyacente al asta
occipital D

Restriccin marcada con
hiperintensidad en

B1000 e hipointensidad
en mapa de ADC.

Cecphicamontc gamco [pory
Fusion: T1 MPR+Perfusion Espectroscopia
Aumento de VSCparcheado en region tumoral Aumento de cocientes colina/Naa y colina/ Cr.

Aumento del pico de lipidos-lactato
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Oligodendroglioma anaplasico

« Presenta los mismes marcadores moleculares que
sus homaologos de bajo grado (IDH mutado con
delecion de 1p19q).

* Si los marcadores moleculares no se encuentran
disponibles y la histologia es compatible con
oligodendroglioma anaplasico se clasificara como

NOS.

» Hallazgos radiologicos varian desde una apariencia

similar a los oligodendrogliomas de bajo grado
hasta idénticos a un glioblastoma multiforme.

» Hallazgos radiologicos compatibles con GBM vy en el
estudio molecular se observa IDH mutado con
codelecion de 1p19q se debera clasificar como un
oligodendroglioma anaplasico y no hablar de GBM;
si que podemos encontrar GBM con IDH nativo vy
codelecion de 1p19q.
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OLIGODENDROGLIOMA ANAPLASICO 1p 19 codeleccionado IDH MUTADO
GRADO Il|

Enferma operada en 2010 de ODG tipo Il en lobulo frontal D. En controles posteriores aparece una nueva
lesion frontal |

SECUENCIA T1 SIN'Y CON GADOLINIO

Craneotomia frontal D

Lesion hipointensa con edema
vasogenico perilesional con captacion
intensa vy heterogenea del CIV

Efecto masa sobre el sistema ventricular
| v desplazamiento de linea media

SECUENCIA T2

Cavidad hiperintensa en region
frontal derecha con retraccion del
asta frontal en relacion con cavidad
guirurgica previa.

Masa hiperintensa intraaxial
localizada en lobulo frontal izdo con
edema vasogenico perilesional que
se extiende hasta sustancia blanca
subcortical

Signos de efecto masa

SECUENCIA DE DIFUSION: ADC

Cavidad quirurgica residual frontal derecha vy
lesion %'"@ﬂta\ izda sin signos de restriccion

15
1A
12
10
 on =
9 po
§ e o | :LO.'C
0.8 -~ 13" kt")?f
- o 48
ak IO 1 0 :’:?‘1 Loz
20
<27
TITTTY T T ™
&0 25 + 0 ‘5 <P 15 g 04
Cvapbezsnmrts quneo penl
FUSION: T1 MPR+PERFUSION ESPECTROSCOPIA

Cavidad quirurgica residual frontal derecha y lesién ~ Aumento de cocientes colina/Naa y colina/ Cr
frontal izda SIN aumento de VSC en su interior. Discreto pico de lipidos-lactato.
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GLIOMAS DE ALTO GRADO:

OLIGOASTROCITOMA ANAPLASICO

= D2 de patron molecular de astrocitoma y de oligodendroglioma

ol

: Guowmk DE ‘1{0 GRADO:
/«@JOB

A \

Tipos:
" [DH mutado, IDH nativo o patron molecular no disponible (NOS).

" Clasicamente se ha clasificado como primario (IDH nativo) o
secundario (IDH mutado, se desarrollan sobre un tumor ¢
preexistente).

" I[mportante  implicacion pronostica ya que los GBM IDH nativo
presentan marcada peor supervivencia respecto a los IDH mutado.

Alteracion terciaria
(alteraciones en |3
progresion/transformacion)

Alteracion RTK
Amplificacion

-
' PODGFRA

Astrocitoma
Amplificacion

Mel

Ampluﬂcacuon
Célula Glioma ° |
, Glioma maligno/
progenitora precursor Otras alteraciones
alto grado o

glioblastoma

CIC/FUB cundario
v Alteracion PI13K/ e

e """ 2 \ MAPK

Qligodendroglioma Mutacion PIK3CA
Mutacion KRAS
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GLIOMAS DE ALTO GRADO:

GLIOBLASTOMA
| % /
3
D

‘ ~—
SE ACEPTA DIAGNOSTICAR 4%
sfican s

\.

GBM con IDH nativo:
Mayores de 55 ANOS
R132H NEGATIVO

La rareza de los casos mutados
La extrema rareza de otras mutaciones.

\l

ALTERACIONES EN ESTUDIO INMUNOFENOTIPICO en GBM:
* Proteina p53 (+ )si existe mutacion de TP53

= EGFR +

= H3 K27M mutado: glioma difuso de la linea media en poblacion
pediatrica

= Aunque pueden estar presentes, las mutaciones de ATRX y TP53 son
muy infrecuentes en el grupo de GB en general (aprox el 10%), a
diferencia de lo que pasa con las alteraciones moleculares que se
observan en el grupo de los GB primarios o GB-IDHwt, el grupo
mayoritario de GB (aprox el 90%).
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GLIOBLASTOMA IDH NATIVO GRADO IV
CASO 1

v 19/26
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T1 sin y con
gadolinio

Masa intraaxial en sustancia
blanca con captacion
heterogénea del CIV de forma
anular polipoidea y zona de
necrosis central.

Lac
L 12"051

1
10 Ala
L15.41

: 6
i Acetato .
L 8.76 |
4 | V
L6174 ,
I:48
2 t%es
\ A t 1E°05 | ~ |

40 35 30 25 20 15 10 05

Desplazamiento quimico [ppm)
DIFUSION Espectroscopia
Restriccion en componente sdélido periferico Aumento de cocientes colina/ Cr. Aumento del

pico de lipidos-lactato

SWi

Multiples zonas de ausencia de
senal en relacion con
transformacion hemorragica.
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GLIOBLASTOMA IDH NATIVO GRADO IV

CASO 2

SECUENCIA DE
DIFUSION:
B1000O

Restriccion en
region periferica
sOolida tumoral

interior

07

00

<072

FUSION: T1 MPR ISO+PERFUSION

Aumento del VSC en region periferica soélida

SW1

Multiples zonas d
ausencia de seinal en
relacion con zonas de
sangrado en su

T1 sin v con
gadolinio

Masa intraaxial en
sustancia blanca de lobulo
frontal izquierdo con
captacion heterogenea del
CIlV de forma anular
polipoidea y zona de
necrosis central.

e

| 40 0a
NEAE
| X089 L
et 1 5092
{ JTAQ L
L7288
Ll
Acamy | OO
L1205
e
| 1359
A
ti1tO0s | 108

&0 25 20 5 <P 15 0 05

Espectroscopia

Aumento de cocientes colina/Naa y colina/ Cr.
Aumento del pico de lipidos-lactato



Edicion

MAYO 2020

CONGRESO
SERAM-RSNA

19/26

v
5

oD 2 A
L.\~

Dci\t M . 35

GLIOBLASTOMA IDH NATIVO GRADO IV
CASO 3

Nacion i
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N/
G 11esC

T1 sin y con

gadolinio
Masa intraaxial ovoidea
vy de margenes bien
definidos en sustancia
blanca frontal derecha

Presenta captacidn
heterogena del CIV vy
zona de Necrosis
central.

N ﬁD":UtS'?N . Perfusion
estriccion prac CaTuer:oeralomogenea e lesien Aumento significativo y discretamente

heterogéneo de VSC

SWi

Sin evidencia de signos de sangrado en el interior
de lesion tumoral




Edicion

/
4 e ‘. 19/26
o \'(.‘s (RSNA '
~ v.".‘-— "

MAYO 2020

CONGRESO
SERAM-RSNA

SekRam g 35 \E

GLIOBLASTOMA TIPO NOS GRADO IV

- A
’

T1 CON GADOLINIO SECUENCIA FLAIR

Masa intraaxial en sustancia blanca de Iébulo Masa heterogénea con sangrado en su interior
frontal y cuerpo calloso con realce anular irregular y edema vasogenico perilesional
v zona centrral necrética Signos de efecto masa

DIFUSION

Restriccidon en region
solida tumoral

FUSION: T1 MPR
ISO+PERFUSION

Aumento de VSC en
region solida tumoral.

SW1

Zonas de ausencia de senal en lobulo frontal izdo
y cuerpo calloso :microsangrados
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GLIOBLASTOMA TIPO IDH MUTADO
GRADO IV

TC CRANEO CON CIV

Masa intraaxial en sustancia
blanca de lobulo frontal D con
significativo componente
quistico -necrotico y realce
periférico fino con areas
polipoideas irregulares
coexistentes.

TC CRANEO CON CIV

Signos significativos de
efecto masa con
comQ®pTres? i®on
ventricular,deplazamiento
de linea media hacia la
izda y herniacion

subfalcina
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NARIOS:

VIA

Infantes, Infancia . . Todos los grupos
’ Primera Infancia STUPOSY

Infancia media .
media, adolescentes adultos

1:1 1:1 2:1 3:1

PTCHD]1,
Mutacion CTNNB1, smoothened, SUFU, Amplificacion Mycy
Monosomia 6 GLI1vy 2, OTX2, i179

amplificaciones Myc

1179, amplificacion
MYCN y OTX2,
duplicacion SNCAIP

Muy buena intermedia pobre intermedia

Linea mediao4toV Linea mediao4toV
(pequeno) (mayor tamano)

Angulo PC Hemisferio cerebeloso

Raro Raro Frecuente Frecuente

Variable Si (intenso) Si Variable (poco realce)

10 % 30 % 20 % 40 %

NOTA: PC: pontocerebeloso, CTNNB1: gen de |la Beta catenina 1, GL/: gen de |la proteina de dedo de Cinc, OTX2:
Orthodenticle Homeobox gene 2, PTCHD1: Gen Patched 1, SNCAIP: Gen de la proteina que interactua con la
sinucleina alfa, SUFU: Gen supresor de fusion.
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TUI\/IORES EI\/IBRIONARIOS

I\/IEDULOBLASTOI\/IA

= Se describen 4 grupos %bmg“ec aresS:...
‘ | -

*Sonic Hedgehog (SHH)

*Wingless (WNT)

*Grupo 3 &
*Grupo 4

= Cada uno con caracteristicas distintivas mediante imagen.

= $e han encontrado mutaciones en el complejo
multiproteico (APC/GSK-3B/ AXIN) y en |la
B -catenina

= Surgen de los progenitores del labio rombico inferior del
tallo cerebral.

= Se forman en angulo PC, a lo largo del receso lateral del IV
ventriculo. (labio rombico inferior).

* Presentan avida captacion de contraste
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TORES EMBRIONARIOS:

MEDULOBLASTOMA

SHH:

Existen mutaudneﬂla proteina’ ransmembrana PTCH,
SMO, SUFU intracelular. ) B S .

Estudios sugieren que Ios meduloblastomas originados por
alteraciones” en la wvia SHH surgen de los precursores
neuronales de la.capa granular externa o del nucleo coclear
(Labio Rombico superior)

*De localizacion mas lateral (hemisférica), con tenue realce y
picos bajos 0 ausentes de Tau y Cr, asi como picos altes de
Cho v lipidos en |la espectroscopia.

Grupo 3:

*Amplificacion del proto-oncogen MYC con altos niveles de
inestabilidad genomica y activacion del GFI1

Grupo 4:

*Amplificacion. del proto-oncogen MYCN y CDK6
*Aberracion del isocromosoma 17 q (Hallazgo mas
caracteristico)

*Ambos tipos de Meduloblastoma ( 3 y 4)se originan en la
linea media, siendo los del Grupo 3 de menor tamano (no
suele asociar hidrocefalia secundaria a obstruccion),
presentando intenso realce a diferencia del Grupo 4, el cual
no capta CIV.




-

MAYO 2o

fCONGRESO
SERAM-ESNA

‘sl » B . 19/26
\ - — '
S c . ‘ - RGN (UR

» -
-
) . A s

————
SEeRam

O grado IV

)

MEDULOBLASTOMA CLASI

T1 CON CIV :
75 SG Y TARDIA

Masa en angulo
pontocerbeloso
1ZDO.

Presenta captacion
heterogénea del CIV
en fase a 75 sg con
zonas quisticas-
necroéticas

En fase tardia
presenta realce
homogéneo de
forma completa

SECUENCIA T2

Lesion heterogénea
con zonas quisticas
hiperdensas

SECUENCIA FLAIR

Lesion iso-hiperdensa
localizada en angulo PC

con discreto edema :
perilesional

SECUENCIA DE DIFUSION

Restriccion de componente solido




) -

seram Rl fncts

Naci m—

| :
-“——

-

MAYO 2o

fCONGRESO
SERAM-RSNA

Edicion

19/26 H

| CUR

’

MEDULOBLASTOMA TIPO SHH ACTIVADO Y p 53 NATIVO
GRADO IV

SECUENCIA T1 SIN Y CON CIV :

Masa localizada en linea media de fosa posterior con componente mixo solido-
quistico con moderado realce del componente sélido tumoral

SECUENCIA DE DIFUSION:

Significativa restriccion de noddulo
tumoral.

m:

SECUENCIA T2:

Isointensidad del nédulo sdlido con
hiperintensidad marcada del
componente quistico
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SECUENCIA T1 CON
GADOLINIO

Masa de bordes imprecisos
que presenta captacion
heterogénea del CIV
localizada en linea media
de fosa posterior-42V

Hidrocefalia secundaria

SECUENCIA DE
DIFUSION: MAPA ADC

Significativa restriccion
con hipointensidad
tumoral

SECUENCIA SWI

Focos multiples de sangrado

 —e

.*

SECUENCIA DE
PERFUSION

Zonas parcheadas de
aumento de VSC

ESPECTROSCOPIA

Aumento de cociente colina/
Naa y Colina/Crea asi como
pico del metabolito TAURINA.

RM C.CERVICAL

Implante MTS DURAL
C6-C7
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= CONCLUSIONES

. .
= La codeleccion _,Lp’fﬁéh se col iona con la morfologia
de oligodendrogliM clasico (85%) y constituye la
“definicion molecular” de oligodendroglioma

= Se correlaciona con mutaciones en IDH, pTERT y suelen
tener mutaciones en CIC y FUBP1 -Son los tumores de
mejor pronostico

* Los gliomas. difusos de bajo grado con componente
astrocitario tienen alteraciones en IDH, ATRXy en TP53
-Pronostico intermedio

4

* Los gliomas difusos IDHwt (sin la codel 1p/19q 6
alteraciones en ATRX) y sin mutaciones en el promotor de
TERT tienen un pronostico mas desfavorable

* Los gliomas difusos IDHwt con mutaciones en el
promotor de TERT tienen el pronostico mas desfavorable
v suelen tener amplificacion del gen EGFR (incluyendo
casos de bajo grado)
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CONCLUSIONES

IDH1/IDH2 '

e Marcador diagnostico &

=
o

e 70-80% de los glm}s difu

mutacion IDH1 »’/.v

e Todos los gliomés diftm& qoﬁ"T:'bdeI‘aecion 1&)/19q presentan "
mutaciones en IDH1 o IDH2

rado Il y [l tienen

e 80% de los GBM son secundarios

ATRX

Marcador diagnostico.de linea astrocitaria
Gen remodelador de la cromatina

ldentificada inicialmente en GMF pediatricos
Frecuente en glioma de grado Il y Ill y en GMF secundarios

No esta presente en OGD y GM primarios

intimamente ligada con la mutacion de IDH, de forma que los casos
IDHwWt no tienen practicamente nunca mutacion de ATRX.
Ademas, no todos los astrocitomas IDHm tienen mutacion en ATRX.

En adultos |a alteracion de ATRX presente en tumores IDHmut

Suele ir acompanada por mutaciones en P53
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