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Tumor disembrioplastico neuroepitelial:
un caso de muerte subita en un paciente

joven epiléptico

Dysembryoplastic neuroepithelial tumor: a case of sudden
death in a young epileptic patient

Resumen

Las muertes slbitas por tumores intracraneales no diagnosticados en vida son muy raras. En el presente articulo se
presenta el caso de un paciente joven que es hallado muerto durante el suefio. Como Unico antecedente de interés
destaca la presencia desde la infancia de crisis epilépticas de dificil control medicamentoso. Las pruebas de imagen
no habian mostrado en vida alteraciones resenables. En |la autopsia se evidencia un tumor de 0,5 x 1 cm en la corteza
cerebral del I6bulo parietal izquierdo, sin efecto masa. A la vista de los hallazgos del estudio histopatolégico e inmu-
nohistoquimico se realiza el diagndstico de tumor disembriopléstico neuroepitelial (TDN) simple. Se establece como
causa de la muerte el trastorno epiléptico organico secundario al tumor. EI TDN es un tumor cerebral de muy baja
frecuencia (0,2-1% de los tumores cerebrales) y normalmente se asocia a crisis epilépticas farmaco-resistentes. Este
caso demuestra que ante una muerte subita e inexplicada asociada a epilepsia es fundamental la realizacion de una
autopsia médico-legal a fin de reconocer la causa y los factores de riesgo relacionados con la epilepsia y la muerte.
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Abstract

Sudden deaths due to intracranial tumors that have not been diagnosed in life are very rare. In this paper we present
the case of a young patient who died during sleep. The only medical antecedent was drug-resistant epilepsy suffered
since childhood. Neuroimage techniques did not show any alteration prior to death. The autopsy showed in the cerebral
cortex of the left parietal lobe the presence of a tumor of 0.5 x 1 cm without mass effect. In view of the findings of
histopathological and immunohistochemical studies a diagnosis of dysembryoplastic neuroepithelial tumor (DNT)
simple was made. The cause of sudden death was attributed to an organic seizure disorder secondary to the tumor.
DNT is very infrequent (0.2-1% of brain tumors) and it is usually associated with drug-resistant seizures. This case
demonstrates that in the investigation of sudden unexplained death associated to epilepsy is crucial to perform a me-
dico-legal autopsy in order to confirm the cause and the risk factors related to epilepsy and death.
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Introduccion

Es excepcional que la primera manifestacion de un
tumor cerebral no diagnosticado en vida sea la
muerte stubita (MS); ademas, en las Ultimas déca-
das, su incidencia ha disminuido gracias a las técni-
cas de imagen que han permitido un diagnéstico
mas precoz y preciso de estos tumores!.

La muerte subita inesperada en la epilepsia (MSIEP;
sudden unexplained death in epilepsy [SUDEP]) es

una causa importante de mortalidad en pacientes
epilépticos jovenes. Para incluir una muerte en este
Ultimo diagndstico se requiere el cumplimiento de
unos criterios estrictos, siendo necesario un estudio
de autopsia completo que excluya cualquier causa
anatdmica y toxicoldgica de la muerte?*.

En el presente articulo se presenta la MS de un pa-
ciente joven epiléptico secundaria a un tumor di-
sembrioplastico neuroepitelial (TDN), lo cual -seglin
nuestros conocimientos- no ha sido previamente
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Figura 1.

Tumor en corteza cerebral
ensanchada de limites
imprecisos, que no
presenta efecto masa.

Figura 2.

Histolégicamente tumor
constituido por elementos
oligodendrocito-like inmersos
en un estroma mixoide.

Figura 3.
GFAP positiva para
las células tumorales.

descrito (busqueda bibliogréfica realizada en ME-
DLINE desde 1950 a 2010).

Presentacion de un caso
Varon joven de 20 afos, con antecedentes desde
los 6 afos de crisis epilépticas parciales con gene-

ralizacion y mal control medicamentoso (en el mo-
mento de su fallecimiento estaba en tratamiento
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con oxcarbazepina), que fallece de forma subita e
inesperada durante el suefio. Durante su control neu-
rolégico se le habian realizado estudios de imagen
de tomografia computarizada (TC) y resonancia
magnética (RM) que no habian mostrado alteracio-
nes resenables.

Se le realiza una autopsia médico-legal para esclare-
cer la causa de la muerte. En el estudio neuropato-
l6gico destaca el encéfalo con un peso de 1.545
gramos en el que se evidencia un area parduzca de
0,5 x 1 cm en la corteza cerebral del Iébulo parietal
izquierdo, que no presenta efecto masa (Figura 1).

El estudio histopatolégico evidencia un tumor que
exhibe caracteristicas histopatologicas distintivas,
constituidas por elementos glioneuronales heterogé-
neos que contienen células oligodendrocito-like y
neuronas flotantes inmersas en un fluido intersticial
mixoide de apariencia microquistica (Figura 2). Se
determinan marcadores inmunohistoquimicos para
la proteina glial fibrilar acida (GFAP) (Figura 3) y
para marcadores neuronales (enolasa, neurofilamen-
tos y sinaptofisina) que fueron todos ellos positivos.
A la vista de estos hallazgos se establece el diagnos-
tico de TDN simple.

El resto de érganos estudiados no presenta alteracio-
nes morfoldgicas (macroscdpicas ni microscopicas)
destacables. El analisis quimico-toxicolégico reali-
zado resulta negativo para los toxicos analizados.

Discusion

En primer lugar se analiza la MSIEP, entidad impor-
tante que entraria a formar parte del diagndstico di-
ferencial en el presente caso. Para catalogar un caso
como MSIEP se requiere el cumplimiento de unos
criterios estrictos, siendo necesario un estudio de au-
topsia completo. La MSIEP es aquella MS e inespe-
rada que sucede en un paciente diagnosticado de
epilepsia, en el cual la autopsia no pone de mani-
fiesto ninguna causa de muerte anatémica ni toxico-
l6gica y en el que se excluye un estatus epiléptico y
una muerte traumatica secundaria a un ataque epi-
|éptico®*. Se trata, por lo tanto, de un diagnostico
necrépsico de exclusién.

En los trabajos de MSIEP el hallazgo de lesiones ce-
rebrales que podrian ser focos epileptégenos varia
ampliamente de unos estudios a otros. La presencia
de un tumor cerebral primitivo, no diagnosticado en
vida, como causa de la crisis es un hallazgo que apa-
rece hasta en el 7% de los estudios realizados?,
como corresponde al caso que se presenta.
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El TDN es una entidad anatomoclinica descrita por
Daumas-Duport, et al. en el afo 1988 después del
andlisis de las lesiones corticales resecadas a 39 pa-
cientes epilépticos con crisis de dificil control®. La le-
sion suele tener un crecimiento minimo o nulo, pues
su potencial de proliferacién es de 0 a 8%, por lo
que se clasifica como lesién de comportamiento be-
nigno y segtin la OMS como neoplasia de grado |.
En base a su conducta y caracteristicas microscé-
picas, algunos autores la consideran una lesién
“cuasi-hamartomatosa”®.

Los hallazgos microscépicos més frecuentes corres-
ponden a neuronas maduras y columnas de células
oligodendrocito-like dispuestas en una matriz de mu-
cina o “componente glioneural especifico”. Cuando
solamente se observa este componente, como en el
presente caso, se denomina “forma simple” y cuando
se asocia con nodulos neurogliales, calcificaciones,
hemorragia o displasia cortical, “forma compleja”>.
No obstante, después de 20 afos desde su inicial
descripcién histolégica, los TDN son ocasional-
mente diagnosticados de forma incorrecta como
astrocitomas de bajo grado, oligodendrogliomas o
gangliogliomas’ 8.

Los medios para su diagndstico de imagen son la TC
y la RM. La TC presenta una imagen hipodensa y la
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