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Conceptes a desenvolupar

- Aspectes generals dels - Gliomes
tumors cerebrals
— Epidemiologia

« Limfoma cerebral

_Clinica - Meningiomes
— Diagnostic - Schwannomes
« I[matge .
- Marcadors tumorals ’ Tu_mor_s_g_lapdules
— Tractament general (hipofisi i pineal)
- Tipus (classificacio) - Craniofaringioma
- Metastasis cerebrals - Medul-loblastoma i
ETMR

- Carcinomatosi meningia
-« Facomatosi




Classificacio didactiq TE'N
RECORDES?

Metastasi i carcinomatosi meningis

Glia: astrocitoma, oligodendroglioma, limfoma primar
ependimoma

Meninges: meningiomes

Beines nervioses: schwannomes de nervis cranials i
paraespinals

Neurones: ganglioganglioma, neurocitoma
Glandules: regio6 sellar (tumor hipofisi), regio pineal
Plexes coroidals: papil-loma plexes coroidals

Mesenquimals: t. glomic, cordoma, tumor fibros solitari (abans
hemangiopericitoma)

Restes embrionaries: craniofaringioma, medul-loblastoma,
ETMR (Embryonal Tumor with Multilayered Rosettes, abans PNET)
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- Tipus cel-lulars EN RECOR
— o OEs>
Oligodendrocits —> Oligodendrogliomes\/\D*—
Microglia —> Limfomas cerebrals primaris
Ependimocits —> Ependimomes

Axial T1 C+ Axial T1 C+ Axial T1 C+ Axial T1 C+
Astrocitoma Oligodendroglioma Limfoma primari Ependimoma
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Cenedriles

- Procedencia: oligodendroglia

- Epidemiologia
— Poc frequent (4% tumors, 5-15% gliomes)
—~Homes ~ 40 anys
— Supratentorial 90 % (frontal), poc agressiu (graus

-11)
- Clinica
— Epilepsia (simptoma inicial i més frequent) 90 %

— Cefalea i edema papil-la (hipertensio intracranial)
tardans (7-8 anys)

— Deficit neurologic 30 %




- Neuroimatge

—~ TC = LOE hipodensa, arees
quistiques, calcificacions (70 %)

- RM = LOE gran, delimitada, sense
edema, capta poc C+ (poc agressiu)

— RM-espectroscopia = agressivitat i
tipus mixtos

TC C+ (calcificacions, a penes capta C+)

RM axial T1 C+
« Tractament (quist gelatinés, delimitat, capta poc C+)

— Exeresi radical

— Radioterapia / Quimioterapia
segons agressivitat
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2. Oligodendroglioma

« Pronostic

— Codelecio 1p/19qg — Millor pronostic i resposta a quimioterapia
(alquilants)

— Tumors mixtes: oligoastrocitomes — Pronostic = el de 'astrocitoma

histologically-defined
anaplastic oligodendrogliomas
1p loss 1p intact
Group 1: Group 2: Group 3: Group 4:
combined, isolated 1p loss TP53 mautation | | no TP53 mutation™®*
" Ip+19qloss 1 | [ “other™*

age 43 51 30 52
response rate (100%) (100%) (33%) (18%)
duration response->31-months - - - - Jlmonths o ____C Zmoenths. - Smonths -

survival from dxi_>123 months ___71 months 71 months ___ 16 months il s
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- Limfoma cerebral (cel-lules B)
— Primari = Procedeix de microglia g

— Secundari a limfoma sistemic
(més frequient que primari)

- Epidemiologia
— Poc frequent (1% tumors cerebrals)
— Homes ~ 40-50 anys — 50-70 anys

— Immunodeprimits (SIDA —infeccio EBV-,
trasplantats, edat avancada)

- Clinica
— LOE (proceés expansiu) supratentorial: alteracions
cognitives, diplopia, disfagia, vertigen...

- Corticoides — Resposta molt marcada pero
TRANSITORIA (“tumor fantasma”)




3. Limfoma cerebral primari

RM axial Flair

- Neuroimatge

— Lesio densa, solitaria o multiple (40 %,
sobretot en SIDA), substancia blanca
periventricular

— Edema perilesional, capta C+ en anell (depen
de malignitat) 1

— RM-Espectroscopia :
° L C R : T P r i ¢ G I C E\\ﬁﬁu‘\;\/‘aﬁ-\ﬁlv =,f;,f"\.v“f‘\/" i "'v,,arf“ \_:\w»"-\"x.,”;‘\'wt . . \‘-\.’\;LJF-. A Y e

« Tractament

— Confirmar etiologia -
Biopsia estereotactica

— Protocols del Servel
d’Hematologia

—Quimioterapia + Radioterapia
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- Procedencia: cel-lules ependimaries

— Ventricles = Infants-joves < 20 anys —
Ventricles (IV ventricle)

— Canal espinal = Adults — Filum teminale
- Més frequient, més benigne, millor pronostic

- Epidemiologia
—~5 % dels gliomes (3% tumors cerebrals)

- Clinica
— Hipertensié intracranial (12-18 m)

per hidrocefalia: cefalea, vomits,
ataxia o vertigens

— Invasio del tronc d’encefal
— Sembra a través del LCR




Metastasi
neuroeix

- Diagnostic
— RM cerebral
- Tumor intraventricular,
limits homogenis,
contingut no homogeni
- Hidrocefalia obstructiva,
amb 7 grandaria
ventricular segons la
localitzaci6 exacta del
tumor
— RM medul-lar
CC+CD+CL

— RM-espectrgscopia

tCho

Cr

Gu/Cin LicMM13

LioMMOg

RM T1 axial i sagital




4. Ependimomes

- Histologia

— Grau | — subependimoma, ependimoma mixopapil-lar
— Grau Il — ependimoma (papil-lar, cél-lules clares...)

— Grau lll — ependimoma anaplastic

« Tractament

— Cirurgia + Radioterapia TOT EL NEUROEIX + Quimioterapia

segons agressivitat

- Radioterapia infants — retard psicomotor (sobretot < 6 a.)

— Hidrocefalia — DVP o ventriculostomia

- Pronostic
— Supervivencia 5 anys del 80 %
— Recidiva 33 % en infants
— Millor pronaostic si exeresi completa
— Pitjor si disseminacio pel neuroeix
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Classificacio didactica guuesa¢

Metastasi i carcinomatosi meningia

Glia: astrocitoma, oligodendroglioma, limfoma primatri,
ependimoma

Meninges: meningiomes

Beines nervioses: schwannomes de nervis cranials i
paraespinals

Neurones: ganglioganglioma, neurocitoma
Glandules: regio sellar (tumors hipofisi), regio pineal
Plexes coroidals: papil-loma plexes coroidals

Mesenquimals: tumor glomic, cordoma, tumor fibros solitari
(abans hemangiopericitoma)

Restes embrionaries: craniofaringioma, medul-loblastoma,
ETMR (Embryonal Tumor with Multilayered Rosettes, abans PNET)

RECORDES?

N



- Origen: aracnoide (granulacions aracnoidals)

- Epidemiologia :
— 2n tumor intracranial més freqiient (20 %) #f7=% a
- Tumor extraparenquimal més freqtient

— Dones (2:1) edat 40-60 anys

- Caracteristiques

— Benignes (95 %) — el més sovint trobat en
autopsies
- Reseccio completa = curacio
— Creixement lent expansiu
- Encapsulat

- Envaeixen crani (no cervell)
| dura adjacent (cua dural)

- Calcificacio (cossos de psammoma)



Convexitat

Invasio ossia

Cua dural
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Meningiomes

- Clinica: segons localitzacio

— Compressio estructures adjacents

- Epilepsia focal, Sindrome frontal
(alt comportament)

- Parestesies o hipoestesies
- Hemianopsia
- Afectacio de parells cranials
— Ala menor esfenoidal o solc
olfactori — Sindrome Foster-
Kennedy (andsmia + atrofia optica

homolateral + papil-ledema
contralateral)

— Foramen magnum — Diagnaostic
diferencia amb Esclerosi Lateral
Amiotrofica

Parasagital ~ Falcia

y i Convexitat

. Intraventricular

Solc olfactori

_ Suprasellar

Ala esfenoidal

'\ _Si cavernés
~ Petroclival
-~ APC

= ﬁ \ | .
Foramen % . " Fossa posterlor‘ =
b
\

magnum Tentorial (convexitat)



Meningiomes

- Diagnostic
— Neuroimatge — Lesio ben
delimitada iso- o hiperintensa

- Extraaxial, assenta en
duramater, captacio
homogeénia C+

- Espectroscopia

— Estudi vascular

- Angiografia diagnostica o
terapeutica (reben irrigacio
sobretot de carotida externa —
art. meningies)

- Embolitzacié

— Marcador EMA (Epithelial
Membrane Antigen)

Rx simple
meningioma
gegant frontal

Meningioma del falx — RM i
angiografia dels vasos nutricis| -



Meningiomes
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« Tractament

— Expectant: Observacio

- Creixement progressiu lineal 4,94 cc/any (» 72
0,37 cm/any)

- 23 % Nno creixen

- Pacients en mal estat general, edat avancada, &<
1 cm i asimptomatics, negativa del pacient a
iIntervencio

— Extirpacio completa = tumor + dura i os infiltrats
- Supervivéncia > 90 % als 5 anys
- Recidiva 11-15 % als 5 anys
— Extirpacio parcial o atipics (malignes)
- RT fraccionada
- Radiocirurgia (si resta < 3 cm)
> Recidiva 37-85 % als 5 anys




- Origen: cel-lules de Schwann de les arrels
nervioses

— Qualsevol parell cranial o arrel nerviosa
EXCEPTE el Il parell (amb oligodendroglia, no
cel-lules de Schwann)

— Més frequent en VIl parell >V > VII
- “Neurinoma de l'acustic”, pero és arrel vestibular

- Tumor més frequent de 'APC
— DD: meningiomes de la base, tumor epidermoide

- Epidemiologia
— 8 % tumors intracranials
— Benigne, lent creixement
— Dona, edat mitjana (> 30 anys)

— Si bilateral (< 40 anys) = criteri diagnostic de
neurofibromatosi tipus Il




Y Schwannomes

- Clinica (VIII >V > VII)
— Acufens (98 %)

— Hipoacusia neurosensorial (70 %)
— Alt. de I'equilibri (67 %)

— Cefalea, parestesia facial (30 %)
— Paresia facial, diplopia (10 %)
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W Schwannomes

durtug%

- Diagnostic: RM (isodens TC)
— Isointens T1 pero T1 C+ capta bé

~ Seqiéncies T2 (en) Trigeminal

- Screening de neurofibromatosi tipus |l
— Autosomica dominant

— Perdua de funcio del NF2 tumour supressor
gen a 22ql12.2.

(3r) Facial

(4t) Forat jugular
(IX, X, XI) §

(1r) Vestibular Vestibular bilateral
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- Tractament = “Cirurgia, i si no es pot,
radioterapia”. Pero:

— Tumor ¥ < 2cm asimptomatic i edat > 70
anys — Controlar creixement (RM)

— Tumor @ 2-3 cm o bilateral — Radiocirurgia

— Tumor & > 3 cm — Reseccio quirdrgica
Resta tumoral — Radiocirurgia

- Schwannoma maligne:

MPNST = malignant peripheral nerve sheath
tumor (Neurofibrosarcomes nervis periferics)

— Associat a Neurofibromatosi tipus | (Von
Recklinghausen)

— Plantejar Quimioterapia (Bevacizumab, en
estudi)




TUMORS NEURONALS

Axial T2

- Gangliocitomes |
gangliogliomes
— Barreja cel-lules neuronals + glials
- Glials marquen agressivitat tumoral
— Rars (1 %), infants-adults joves
— Localitzacio

\ - Temporal — Epilepsia rebel a tot
- Cerebel: Malaltia Lhermitte-Duclos

AxialF2

.—— Diagnostic: RM
- Sembla astrocitoma baix grau, pero
sense edema i no capta C+

— Tractament = Cirurgia

- + Radioterapia si restes 0
malignitat




Classificacio didactica

1. Metastasi i carcinomatosi meningia

2. Glia: astrocitoma, oligodendroglioma, limfoma primatri,
ependimoma

3. Meninges: meningiomes

4. Beines nervioses: schwannomes de nervis cranials i
paraespinals

5. Neurones: ganglioganglioma, neurocitoma
6. Glandules: regio sellar (t. hipofisi), regio pineal
7. Plexes coroidals: papil-loma plexes coroidals

8. Mesenquimals: t. glomic, cordoma, tumor fibros solitari (abans
hemangiopericitoma)

9. Restes embrionaries: craniofaringioma, medul-loblastoma,
ETMR (Embryonal Tumor with Multilayered Rosettes, abans PNET) {:




- Adenohipofisi (>>>
neurohipofisi)
— Benignes (>>> malignes, 0'5%)
— Afecten sella turca
- Meningioma i craniofaringioma NO

~ Infundibulum

A ypophysis)
- Incidencia
— 10 % tumors cerebrals primaris )
— Dones 20-40 anys “ A Y 52 Adenoma hipofisari

— Troballa casual 25 % casos
— MEN-I (multiple endocrine
neoplasm type ) e
- Adenomes gl. paratiroides, R
pancrees, pituitaria (40-50 anys)
- Autosomica dominant 11913

= esfenoidal
Hipofisi N .S




Tumors d’hipofisi

- Segons secrecio

— Secretors o funcionants (> 70 %)
- PRL > GH
- Mixtos PRL-GH
- ACTH
- Altres hormones

— No secretors (cromofobs)

- Segons grandaria
— Microadenoma (< 1 cm)
— Macroadenoma (> 1-2 cm)

h

Microadenoma Macroadenoma

LH/FSHS% TSH2%

No funcionantes 15% | Prolactina

= 45%

M—

ACTH 11%




Tumors d’hipofisi

infertilitat

« Gigantisme (infants) / acromegalia
(adults)

« Sindrome de Cushing produida per
TACTH
(= Malaltia de Cushing)

 Tirotoxicosi
— Insuficiencia hipofisaria (compressio) o
Adenohipofisi:
« FSH-LH —- TSH —>resta PRL
 Hipopituitarisme
« |Infants: nanisme
« Apoplexia hipofisaria (rar)

, . . ". " ‘\‘y\: :.’ (=>4 = D . - i

- Clinica endocrina e\ o=l |
: ., : gend % \ B ey

— Hiperfuncidé endocrina 1 e xRN

« Amenorrea-galactorrea ( o” impotencia), Proficti = g =

y -

Hipofisi

Neurohipofisi:
ADH
Oxitocina




- Clinica per efecte massa

_ _ _ v Pituitary gland
— Alt. visual per compressio quiasma Diaphragma seliae
Hemianopsia bitemporal
— Altres

Si cavernés — Parells lll, 1V, V, VI
Rinoliquorrea (rar)

e

ag;’o:o.;;ec

Sphenoid (paranasal) sinus

Cavernous (venous) sinus
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- Diagnostic + resposta al
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=& Tumors d'hipofisi

tractament

— Valoracio endocrinologica
Afectacié hormonal
Resposta al tractament, recidives
— Campimetria
— Imatge
TC sella turca — engrandiment,
erosio, calcificacio peritumoral

RM cerebral i hipofisi — limits |
extensio, necrosi, hemorragia

Microadenoma: Angiografia —
Cateteritzacio sins petrosos

= -
RM Sagi}’al Th C+

Prolactinom@_:

RM Sagital T1
Hemorragia
intratumoral

) / |
RM Sagital T1 C+
Invasio esfenoides

RM Sagital T1 C+

Invasio suprasellar
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4y Tumors d’hipofisi

- Indicacio de tractament quirdrgic
— Apoplexia hipofisaria - URGENT
— Macroadenoma amb efecte massa progressiu

- Excepte prolactinoma: Bona resposta a tractament
farmacologic

— Hiperfuncionants
- Acromegalia, Cushing, hipertiroidisme secundari

— Fracas del tractemant farmacologic hormonal
— Amb objectiu diagnostic histologic (no funcionants)

Apeplexia |
hip OIS aui@u



- Tractament quirdrgic
— Via endoscopica transnasal (transesfenoidal)
— Craniotomia si gran invasio extrasellar

- RT — Indicacions:
— Tumors gegants
— Reseccio6 subtotal
»Radiocirurgia?

Abordament transesfenoidal q:
\




Tumors d'hipofisi

« Cas 1: Prolactinoma

Bromocriptine

Rx: Dopamine agonists
[ Cabergoline

t Prolactinoma

D

- Cas 3: Tumor secretor de Perotact
ACTH (Malaltia de Cushing) mgtn

« Cas 4: Adenomes no Hyperprolactinemia
funcionants

D
- Cas 5: Apoplexia hipofisaria
[
/

Galactorrhea
Amenorrhea
Loss of libido
Vaginal dryness
Dyspareunia
Osteoporosis

- Cas 2: Tumor secretor de GH  puiarygiana Ll




Tumors d’hipofisi

_ RMTLC+
. Cas 1: Prolactinoma Inicial \

— Tractament medic = Agonistes
dopamina (bromocriptina, cabergolina)

- Reverteix simptomes, pero alguns _ Y
sense resposta '

- No es pot abandonar

- Microprolactinoma — fertilitat 85 %
casos

- Macroprolactinoma — tractament
adjuvant de cirurgia

— Embaras
- No teratogen
- T&'tumor en 5-15 % casos
— Tractament quirurgic si efecte massa
- Microadenomes — Curacio 88 %
- Macroadenomes — Curacio 28 %




Somatuline® Depot Sandostatin® LAR Depot
(lanreotide) Injection (octreotide acetate for

l l injectable suspension)

i

Tumors d’hipofisi

Preparation

Comes in ready-to-inject
premixed, prefilled syringes

Preparation
Requires multistep

mixing process

Needle Length/Gauge ‘ ‘I Needle Length/Gauge

0.79 inches/19 gauge 1.5 inches to

(60 mg, 30 mg) 2.0 inches/ 19 gauge
18 gauge (120 mg)
Injection Depth/Tissue

lntramuscular

- Cas 2: Tumor secretor de GH
~ Tractament médic = Analegs de o o
somatostatina (octreotid, lanreotid) 'jcu
- Efecte antiproliferatiu, ¥GH, ¥&'tumoral
»Analegs DA — Bromocriptina, cabergolina

» Antagonistes del receptor de GH —
Pegvisomant

— Tractament quirurgic
- Microadenomes — curatiu

- Macroadenomes — maxima reduccio +
tractament medic (recidives)

— Radioterapia
- Com a tractament adjuvant de cirurgia
- Alenteix el creixement ~ 10 anys
- RADIOCIRURGIA

Injection Depth/Tissue




Tumors d’hipofisi

- Cas 3: Tumor secretor de ACTH

— Clinica de Sindrome de Cushing
— Tractament = quirurgic

- Gran millora, 12 % recurréncies
— Si fracassa tractament quirdrgic:

- RT # Radiocirurgia

- Tractament medic pal-liatiu

o Antagonistes Serotonina (Ysintesi ACTH)

o Bloquejants adrenals
o Antagonistes GC

— Darrer recurs = adrenalectomia bilateral

- Sindrome de Nelson — Creixement
d’adenoma corticotrop després
d’adrenalectomia (hiperpigmentacio cutania)

TACTH = MALALTIA de Cushing

PERSONALITY CHANGES

MOON FACE

4 SUSCEPTIBILITY
TO INFECTION ™ /7

— HYPERGLYCEMIA

CNS |RRITABILITY

NA ¢ FLUID
RETENTION

THIN
EXTREMITIES

MALES:
AMENORRHEA
HIRSUTISM
THIN SKIN
———PURPLE STRIAE

BRUISES ¢

P PETECHIAE
( E

':‘-‘1 «




Tumors d’hipofisi

« Cas 4: Adenomes no funcionants

- 25 % adenomes hipofisaris Before Surgery T
e : 4 ' it optic pathway
— Molts son macroadenomes (35 %) i _pl‘umo."\,{
, N g

- Cefalea, alteracio visual, hiper-PRL
lleuger, hipopituitarisme, ¥ libido

— Tractament = quirdrgic

g
i T

- Radioterapia solament si progressio | G B
rapida | =
- Resultat: rarament recidiven S ey | Y e
RS AL & & rmawal,. &




Tumors d’hipofisi

- Cas 5: Apoplexia hipofisaria
— Infart hemorragic en adenoma
hipofisari
— Clinica: cefalea aguda
- Meningisme, alteraci6 visual,
oftalmoplegia
- Alteracio consciencia

- Hipopituitarisme
— Emergencia neuroquirurgica
- Diagnostic
- Reposicio de glucocorticoides
- Descompressio quirdrgica urgent




__ Cerebral
cortex

- Més freqlent en infants | ‘ E=
adolescents Yool L T ) o
+ Clinica '

— HTIC per hidrocefalia obstructiva — _—
Forma de presentacié més frequent st

nucleus

(obstruccid del Il ventricle / aglieducte optic/ /
de Silvi) pm{;’
— Trastorn d’oculomotors per afectacio
mesencefal
- Signe de Parinaud = paralisi de la mirada
cap amunt

— Simptomes neuroendocrins — Pubertat
precoc, disfuncio hipotalamica

— Trast. cerebel-losos, afectacio medul-lar
(LCR)




i Tumors regio pineal

- Diagnostic

— Marcadors tumorals en LCR: no sempre
- o FP — Tumor si endodermic, carcinoma embrionari, teratoma
- B hCG — coriocarcinoma, germinoma (10 %)
- CEA

— Neuroimatge

- Malignitat relacionada amb grandaria, falta d’homogeneitat, limits
Imprecisos, alta captacio de contrast (molt vascularitzats)

- Buscar sembres (RM medul-lar completa)
~ BIOPSIA

Biopsia -\
tumor /
pineal / P




Tumors regio pineal

- Gran varietat histologica

—~ GERMINOMES > astrocitomes, pineocitomes, pineoblastomes,
tumors no germinomatosos (teratomes)

I
I Pineal Cell |

= Pifeseytoma ™ ~54%
Pineoblastoma 20%
Mixed Pineal 26%

| Glial Cell I
53%

Anaplastic astocytoma 7%
Glioblastoma 9%
Ependymoma 23%
Oligodendroglioma 5%

| Germ Cell I
erminoma

Miscellaneous

Pineal Cyst 7%
Mixed germ cell Meningioma 39%
Teratoma Lipoma 9%
Immature teratoma 4% Epidermoid 9%
Embryonal cell 4% Other 26%




Tumors regio pineal

« Tractament

— De la hidrocefalia — Ventriculostomia
endoscopica (+ Biopsia)

— Del tumor = Radioterapia +
Quimioterapia (+ cirurgia)

« Sies germinoma, “és sensible a
radioterapia + quimioterapia” (i els
altres germinals?)

« No germinals: cirurgia + radioterapia +
guimioterapia

> Protocols per hospital

- Pronostic
— Supervivencia mitjana 5-6 anys, pero
és molt variable

— Millor en germinals (responen a
radioterapia)
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BiEs Tumors regio pineal

- GERMINOMA
— Tumor cel-lules germinals
—Adolescents (2a decada)
— 1l ventricle o regio pineal
— Pot ser agressiu | invasor
—Clinica:
 Possible disfuncio
hipotalamica (diabetis
Insipida)
- Alt. camp visual, hidrocefalia
— Sensibles a radioterapia i
guimioterapia
— Supervivencia als 5 anys
del 85 %




Classificacio didactica

Metastasi i carcinomatosi meningia

Glia: astrocitoma, oligodendroglioma, limfoma primatri,
ependimoma

Meninges: meningiomes

Beines nervioses: schwannomes de nervis cranials i
paraespinals

Neurones: ganglioganglioma, neurocitoma
Glandules: regio sellar (tumors hipofisi), regio pineal
Plexes coroidals: papil-loma plexes coroidals

Mesenquimals: tumor glomic, cordoma, tumor fibros solitari
(abans hemangiopericitoma)

Restes embrionaries: craniofaringioma, medul-loblastoma,
ETMR (Embryonal Tumor with Multilayered Rosettes, abans PNET)

B IS



y TUMOR DE PLEXES COROIDALS

- Papil-loma de plexes coroidals
— Plexes creixen sense envair parenquima

 Hidrocefalia obstructiva
« T Produccié LCR
» Possibles hemorragies

— Rara vegada es malignitza (carcinoma) pero
pot haver-hi sembra pel LCR

 Incidencia
— 0,5 % tumors intracranials
— Escolars < 12 anys

« Localitzacio

— Infants — ventricles laterals —esquerre—
— Adults — IV ventricle (50 %)

- Tractament = cirurgia
— Si anaplastic —» + Radioterapia




;““ TUMORS MESENQUIMALS

dontologia”

< . RM coromak Tl C+ fatsat
- Tumor glomic

— Tumor glomus jugular

— Benigne, paraganglioma ben vascularitzat
— Forat esquincat posterior— 1X-X-XI

— Perdua audicio, tinnitus, dificultat deglucio
— Tractament quirurgic

TC C+ tardana

Forat esquincat
posterior o jugular
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DA Tumors mesenguimals

Qdut

o RM sagital T1 C+ IﬁM Coro}]m T2 7

- Cordoma
— Derivat de restes de notocordi

— Clivus (25 %, ~ 35 anys), sacre (60
%, ~ 50 anys) > altres zones raquis

— Agressiu, pero lent creixement

— Edat 50-60 anys

— Cefalea, afectacio VI parell

— Destrucci6 clivus o regio parasellar

— Tractament cirurgia +
radioterapia/radiocirurgia

— Mal pronostic

RM sag'n’tal T2
b




- Tumor glomic
- Cordoma

- Tumor fibrds solitari
— Abans “hemangiopericitoma”
— Edat 45-55 anys, sense predileccio per sexe
— Anatomia Patologica = Cel-lules fusiformes

— Grau | — Alguns grau -1l (= els anomenats
abans com hemangiopericitoma)

— Similar a meningioma, mes redo i ferm
— Diagnostic = RM

- Senyal menys intens en T2 que el meningioma
— Tractament = quirdrgic




TUMOR RESTES EMBRIONARIES

- Tumors d’origen disembrioplasic
— Craniofaringioma

— Quist col-loide Il ventricle PAS = acid
: . periodic de
- Tumor benigne amb contingut PAS (+) Schiff

- Hidrocefalia aguda intermitent per blogueig forat Monro
— Lipoma cos callés
— Tumors dermoide i epidermoide (colesteatoma) - ORL

- Tumors de restes embrionaries (cel-lules precursores
neurals)
— Medul-loblastoma — Fossa posterior

-~ ETMR (Embryonal Tumor with Multilayered Rosettes, abans
PNET) — Supratentorial

— Altres tumors embrionaris: neuroblastoma i estesioneuroblastoma
N

s ,L




Diencefal:
. Infundibul

——

. . _ /
- Tumor d'origen disembrioplastic de la /38
regio suprasellar (2-4 % tumors cerebrals) Sostre de fa boea:

— Origen = restes bossa Rathke i conducte

craniofaringi ‘

— Suprasellar 75 % > sellar i parasellar

Neurohypophysis

- Caracteristiques —
. fs’tz?lgyngohypomysea/ @ |
— Infants | adolescents o | (MDY
Sphenoid bone , /) ¥

- Grau | (rara vegada malignitzen) Sl A~

~ Calcificacions i component quistic de contingut ~ — ({7 -
O | I é S . v;,/) R B
Intrasellar Suprasellar -~ Intraventriculaﬁ y ' . ST—

eurohipofisi
(posterior)

—_— N3
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« Clinica
— Disfuncidé neuroendocrina

- Retard creixement, alcada baixa,
obesitat

— Alteracié campimetrica: compressio
guiasma des de DALT

- Hemianopsia bitemporal des de
guadrants INFERIORS

— Hipertensio intracranial
- Trastorn cognitiu, hidrocefalia

- Diagnostic = imatge
— Quists, calcificacions, hidrocefalia
- Tractament = quirdrgic

— Radioterapia adjuvant +
Radiocirurgia




- Es el tumor pediatric més frequent

—20-30 % tumors cerebrals infancia
“Tumor meés freqient en infants petits (< 6 anys)”

— T. embrionari pobrament diferenciat, agressiu
— Tendencia a sembres pel LCR
— Més frequent
— Marcadors: delecio 17p
— Associat a Sindrome de Gorlin i Sindrome de Turcot
(glioma-poliposi)
- Localitzacio
— Infants (60 %) — Vermis cerebel + sostre 1V ventricle
— Adults 20 — 25 anys— Hemisferis cerebel-losos

« Clinica

— Sindrome cerebel-losa linia mitja (ataxia, dismetria) +
Hipertensio intracranial N




RM axial 2
a4 2- Medul-loblastoma ,* * -

VMW@Q%W

- Diagnostic = RM
—~ RM CR — Massa tumoral de limits

homogenis amb zones hipodenses
(necrosi) | edema circumdant

— RM neuroeix (medul-lar completa)
— Estudi vascular
— Estudi LCR (disseminacio)

 Tractament
— Exeresi al més completa possible

— Radioterapia fossa posterior +
neuroeix

— Quimioterapia sistemica i intratecal

- Pronostic de supervivencia
-50 % als 3 anys
~>30 % als 5 anys



« ETMR = Embryonal Tumor with
Multilayered Rosettes
— Abans PNET, Primitive Neuro-Ectodermal Tumor

— Similar al medul-loblastoma, pero supratentorial
(suprasellar) i més agressiu (sembra

<)

subaracnoidal en 35 %) & /\s(
_ _ . . : SEENN |
— Tractament = cirurgia + Radioterapia cerebral | . \* i

neuroeix + Quimioterapia RM Sagital THGH fatsa

— Supervivencia 75 % als 3 anys

- Neuroblastoma
— Tumor suprarenal
— “Pot aparéixer com a tumor primari del SNC”

« Estesioneuroblastoma

— Procedeix de cel-lules embrionaries de mucosa
olfactoria



FACOMATOSIS

»Sindromes neurocutanies
— Herencia autosomica dominant de penetrancia variable

Neurofibromatosi tipus 1
Neurofibromatosi tipus 2

Esclerosi tuberosa (Malaltia de Bourneville)

> W e

Sindrome de Sturge-Weber (angiomatosi
encefalotrigeminal)

o1

Sindrome de Von Hippel-Lindau
6. Sindrome de Klippel-Trenaunay

7. Ataxia-telangectasia (Sindrome de Louis-Barr)



Facomatosis

1. Neurofibromatosi tipus |
(NF-1) = Malaltia Von
Recklinghausen

— Lesions cutanies { ke M CAFE SPOT
— café-au-lait spots

- Neurofibromes n. periferics ‘
(benignes, mollusca fibrosa)
— axillary/inguinal freckling
— fibroma (neurofibroma +2, plexiform neurofibroma)

- Pigmentacio cutania: +6

— skeletal abnormalities
— positive family history
T — optic n. glioma

cm = dx de NF-I

- Efelides axil-lars (pigues,
signe de Crowe) = PATOG.

- Noduls de Lisch (hamartomes
pigmentats iris)

— Lesions neurologiques
— Altres

C
A
. F
taques cafe amb llet &> 1,5 E - eye hamartoma (Lisch nodules)
S
P
O




Facomatosis

1. Neurofibromatosi tipus | (NF-1) = Malaltia
Von Recklinghausen
— Lesions cutanies

— Lesions neurologiques

- Mutacioé gen NF1 cromosoma 17 (17911.2, codifica o
neurofibromina, supressor tumoral)

- Risc neoplasies Sistema Nerviés — neurofibromes
plexiformes, glioma nervi optic, feocromocitoma,
ependimoma, meningiomes, astrocitomes

- Neurofibromes de troncs — No existeixen en
naixer. Imatge en rellotge d’arena

— Altres:

- Pseudoartrosi de tibia, displasia ala esfenoide,
cifoescoliosi, alcada baixa, estenosi aqtieducte de gl‘z‘irl?;'rtr’]:gma
Silvi (hidrocefalia), retard mental (45%), epilepsia,
estenosi art. renal, “HTA secundaria a
feocromocitoma’, ...

Glioma n. optic

RM axial T1.C+ fatsat




Facomatosis

2. “Neurofibromatosi” tipus Il (NF-II)
— Lesions cutanies = rarament

— Lesions neurologiques

Mutacié gen NF2 cromosoma 22 (22912,
codifica neurofibromina-2, merlina o §
schwannamina, supressor tumoral) RM é

Schwannoma del VIII bilaterals (90 % de  |Gati
portadors del gen) — sordesa d’inici PIoE
unilateral als 20-30 anys

Meningiomes, gliomes i schwannomes
(nervis cranials i raquidis)

MISME = Multiple Intracranial (Inherited)
Schwannomas, Meningiomas, Ependimomas
syndrome (NO NEUROFIBROMES)

— Altres

.. . Ca e Schwanngma bilate
Siringohidromielia, cataractes -




Facomatosis

3. Esclerosi tuberosa = Malaltia de Pringle-Bourneville

— EPI-LOI-A (EPllepsy, LOw Intelligence, Angiofioromas) 30 % pts.
- Triada de Vogt = ASI = Angiofibromas, Seizures, Intellectual disability
- Gens TSC1 (hamartina en 9932-34) i TSC2 (tuberina en 16p13.3)

— Lesions cutanies

- Adenomes sebacis (angiofioromes facials) = papules groguenques “en
papallona” en galtes (edat 3-10 anys)

- Taques hipopigmentades en fulla de freixe (“ash leaf”) (edat 0-1 any)
- Plaques de Chagrin = engruiximent de la pell lumbosacra
- Fibromes periungueals (tumors de Koenen) = PATOGNOMONIC
— Lesions neurologiques
- Altres [

Yoo e

t" %
¢ = §

Tumor de Koen




Facomatosis

3. Esclerosi tuberosa = Malaltia de
Pringle-Bourneville
— Lesions cutanies

— Lesions neurologiques — Epilepsia (Sindrome
de West), retard mental, hidrocefalia
- Tubers corticals
- Astrocitoma subependimari de cél-lules gegants Criteris diagnostics primaris (+
- Noduls periventriculars calcificats multiples angiofibromes i fibromes unguials)
- Astrocitomes retinians multiples

— Altres: Neoplasies
- Rabdomiomes cardiacs

- Angiomiomes renals, hepatics, suprarenals,
pancreatics

- Ependimomes, astrocitomes (“90 % astrocitomes NI
subependimaris de cel-lules gegants”) Roberto Sanéhé;

» “Malaltia quistica pulmonar (pulmo en bresca)” (Roman en “Campet?ﬁ?s;ﬂ
\

—_—




Facomatosis

4. Sindrome de Sturge-Weber
(angiomatosi encefalotrigeminal)
— Esporadica

- Defecte del desenvolupament embrionari: persisténcia
de plexe vascular en porcio cefalica del tub neural

-~ Angioma facial V1 + angioma leptomeningi
occipital homolateral i angioma coroidal

— Lesions cutanies
- Taca en vi de Porto (V1, unilateral)

— Lesions neurologiques
- Angiomatosi leptomeningia, venosa, occipitoparietal
- Epilepsia, deterioracio intel-lectual
- Deéficit motor (hemiplegia contralateral), hemianopsia
homonima (lesié lobul occipital)
— Altres




Facomatosis

4. Sindrome de Sturge-Weber
(angiomatosi encefalotrigeminal)

— Altres
Angioma coroidal, ceguesa per glaucoma

Calcificacio subcortical en doble contorn (“tram-
track sign, en vies de ferrocarril”)

RM T1 C+ (lesi6 occipital —

hemianopsia homonima
contralateral)




H — Hemangioblastoma

FaCO m atOSIS | — Increased risk renal cell cancer

P — Pheochromocytoma
P — Pancreatic lesions (cysts,

, . cystadenoma, cystadenocarcinoma)
5. Sindrome de Von Hlppel— E — Eye (retinal) hemangioblastoma,
- Endolymphatic sac tumors
Llndau L — Liver, renal, pancreatic,
— Malformaci6 de retina i alteracio del SeliellEUE]EE

cerebel. Cutanies poc frequents (5 %)
- Mutacio6 del gen supressor tumoral VHL
(3p25.5)
— Clinica
- Angiomes de retina
- Hemangioblastoma cerebel-16s
“Eritropoyetina — Policitemia”

— Altres
- Hemangioma medul-la espinal

- Hipernefroma, carcinoma cel-lules
renals

- Feocromocitoma

- Quists renals, hepatics, pancreatics,
epididim



Facomatosis

Sindrome de Klippel-Trénaunay (1:100.000)

Malformacio capil-lar + venosa + limfatica
+ Fistula AV = Sindrome Parkes-Weber

Hemangiomes tronc-extremitats

Hipertrofia de la extremitat afectada (macromelia,
gigantisme localitzat)

Malformacié vascular de la medul-la espinal

RM coronal T2 MSD

“Malf.

vascular 2
medul-lﬁ]




‘,R/I{/'I*sélgital T2 \
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Facomatosis

7. Ataxia-Telangectasia (Sindrome de
Louis-Barr)
— Mutacio 11922-23
— Afecta pell, sistema nervios, immunitari
Clinica
o, | - Infants — Ataxia cerebel-losa progressiva,
B¢ | neuodegeneracis | @praxia oculomotora, coreoatetosi
_' 54 > Atrofia vermis i TIV ventricle, possibles hemorragies
immunodeficiencia | - Telangectasies oculocutanies (conjuntives, oida,
iy o cara)
- Immunodeficiéncia — Hipoplasia timus (¥
cel-lules T sang i teixit limfoide)

a |

Telangectasia

Tumors . i
P > Cél-lules B normals, possible 41gG
"“‘ ) " | Radiosensibilitat » Absencia IgE | IgA
Esterilitat e [ » Sinusitis, infeccions respiratories (bronquectasies),

‘ tumors limforeticulars
S (No heu de confondre-la amb

T aFPi CEA telangectasia hemorragica herednariz
(Sindrome Rendu-Osler-Weber)




. -
w= Per a acabar, algunes associacions:

ke

MALALTIA NEOPLASIA SNC

NF-I (Von Recklinghausen)
NF-II

Esclerosi tuberosa (Sdr. Pringle
Bourneville)

Sdr. Sturge-Weber (angiomatosi
encefalo-trigeminal)

Sdr. Von Hippel-Lindau
Sdr. Klippel-Trénaunay

MEN-I
Sdr. Turcot
Infeccio VIH

Glioma nervi optic
Schwannoma bilateral VIlI

Astrocitoma cel-lules gegants
subependimari

Angiomes cerebrals

Hemangioblastoma cerebel-10s

Angioma cavernos medul-la
espinal

Hiperplasia o adenoma hipofisi
Astrocitomes, medul-loblastoma
Limfoma cerebral primari



RESUM CONCEPTES CLAU TEMA 6

- Oligodendroglioma
— d", poc agressiu, a penes es distingeix, el mes epileptogenic
— Delecid 1p19g = bona resposta a quimioterapia

- Limfoma cerebral primari
— & Immunodeprimits
— Tractament Servel Hematologia. Cirurgia i Corticoides NO indicats

- Ependimoma

— Ventricles infants-joves, envaeix tronc d’encefal, filum terminale
adults

— Possible sembra per LCR. Mal pronostic

- Meningioma
— 2n tumor intracranial meés frequent, benigne

— % edat mitjana, calcificacions. Cirurgia (+ Radioterapia i/o
Quimioterapia si hi ha restes)




RESUM CONCEPTES CLAU TEMA 6

- Schwannoma
— VIII bilateral — Diagnostic de NF-Il. Tractament segons grandaria

- Tumors d’hipofisi — Alteracio hormonal + perdua visio

- Tumors regio pineal — Varietat histologica (Biopsia)
— Germinomes responen a Radioterapia

- Papil-loma plexes coroidals
— Infants ventricles laterals, adults IV ventricle

- Craniofaringioma
— Infants i adolescents o, tumor disembrioplastic, benigne
— Calcificacions, quistic, suprasellar. Cirurgia + Radioterapia

- Medul-loblastoma
— Tumor pediatric més freqient, mal pronostic




RESUM CONCEPTES CLAU TEMA 6

- Algunes caracteristiques tipiques (M.I.R.)
— Epileptogenic — oligodendroglioma
— Calcificacions — craniofaringioma, oligodendroglioma,
meningioma (cossos de psammoma)
— Sagnat

» Primaris — glioblastoma multiforme, medul-loblastoma,
oligodendroglioma, adenoma hipofisari

> Metastasis — coriocarcinoma, melanoma, pulmo, ronyog, tiroides
— Distribucio per sexes

> Meningioma, predrinrema schwannoma — Dona ¥

» Glioma, medul-loblastoma — Home o7
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