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_ , Clasificacion OMS Nueva Clasificacion OMS
Descritos en una serie de casos con

Incluidos como subtipo de Reclasificados como tumores
gangliocitoma glioneuronales y neuronales (Grado |)

Louis et al. Acta Neuropathol (2016) Bale et al. Neuro Oncol (2021)

correlacion anatomopatoldgica
Huse et al. Brain Patol (2013)

,# Caracteristicas histologicas
&

e Células neuroepiteliales inmaduras y no completamente diferenciadas, dispuestas en nddulos entre |la corteza profunday la
sustancia blanca superficial y con vacuolizacidon estromal.

* Probable origen en precursores neuronales o glioneuronales, localizados en las capas corticales profundas, y con un desarrollo
parcialmente detenido y disregulado.

* Ausencia de aumento de celularidad, atipia, actividad mitotica o mutaciones relevantes.

* La composicidn celular mixta y la expresion de marcadores de inmadurez generan debate sobre si se trata de una lesion
neoplasica o malformativa/hamartomatosa.

- La ausencia de crecimiento o progresion descrita en controles de RM o tras reseccidn quirurgica apoya su naturaleza benigna.
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0000
Epidemiologia ° !ncidencia desconocida (probablemente infradiagnosticados)

* Datos demograficos:
o Edad media: 43 afios (rango de 21 a 71 afios)
» Pocos casos reportados en nifos y adolescentes
o Sin predisposicion significativa por un género
Q Clinica
* La mayoria son asintomaticos, y se identifican como hallazgos incidentales en pruebas de imagen.
* En algunos pacientes pueden provocar cefaleas o crisis epilépticas
» En este ultimo caso, cuando son farmacorresistentes, pueden requerir reseccidén quirurgica.

Por estas razones son consideradas generalmente: “lesiones no tocar”




CONGRESO
e vl
20 - 23 MAYO 2026 — - i
PALACIO DE CONGRESOS i ~ eaem———

Introduccion

; - HISTOLOGICO
CLINICO - RADIOLOGICO (en los casos resecados)

- Morfologia y caracteristicas de sefal tipicas
- Exclusion de sus diagnosticos diferenciales
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Localizacion y morfologia

Los tumores neuronales multinodulares y vacuolizantes (TNMV) tienen una localizacién preferentemente supratentorial, con
mayor frecuencia en los l6bulos temporal y parietal, y con menor incidencia en las regiones frontal y occipital, asi como en
localizacion infratentorial. De forma excepcional, se han descrito casos en localizaciones atipicas, como los ganglios de la base y la
médula espinal.

Se ubican en la union cortico-subcortical o en la sustancia blanca subcortical,
manteniendo la disposicidon giral normal y con frecuencia rodeando un surco cortical.

En resonancia magnética (RM), se presentan como lesiones intraaxiales, formadas por
multiples nodulos, redondeados u ovoideos agrupados (de 3 a mdas de 10) y con un
didmetro de 10-15 mm, que confieren un aspecto caracteristico de “burbujas”.

No presentan efecto de masa, edema ni desplazamiento de estructuras adyacentes.

Figura 1. Esquema de la distribucidony

En tomografia computarizada (TC), las lesiones no suelen ser visibles, aunque pueden
morfologia de los TNMV

observarse como areas de discreta hipoatenuacion en la sustancia blanca subcortical.
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Caracteristicas de senal

En secuencias anatdmicas:
* T1:iso—hipointensas respecto a la corteza.

* T2: hiperintensas respecto a la corteza,
aungue menos que el LCR.

* FLAIR: hiperintensas, sin anulacidn
completa de la seinal, probablemente por
alto contenido proteico o componente
solido.

En equipos de 3T, algunas lesiones muestran
hipersefal puntiforme centralen Tl e
hiposefnal central en FLAIR, hallazgo atribuido
al contenido proteico denso o areas solidas
focales.

Figura 2. TNMV frontal izquierdo. Lesidon multinodular con distribucidn giral en la sustancia blanca
subcortical del I6bulo frontal izquierdo (flechas), hiperintensa en secuencia T2 (a), que no anula su sefal
en FLAIR T2 (b) y sin restriccidn a la difusion (circulos) (c, d).
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Su comportamiento en otras secuencias de RM es:

Secuencia Hallazgos

Difusion (DWI/ADC) No restriccién a la difusion
- Valores ADC ligeramente elevados (media = 1.13 x10~3* mm?’s), compatibles con baja
celularidad.

Susceptibilidad magnética (SWI) | Sin artefacto de blooming que sugiera focos hemorragicos

Contraste Sin realces andmalos

Perfusion (PWI) Sin diferencias en volumen ni flujo cerebral respecto al tejido contralateral que sugieran
neoangiogénesis

Arterial spin labeling (ASL) Sin incremento de perfusion, confirmando |la ausencia de proliferacion microvascular

Espectroscopia Perfil metabdlico benigno: relacién colina/N-acetil aspartato levemente aumentada

(atribuida a la presencia de células displasicas inmaduras y una disminucion local de
densidad neuronal) y sin picos de colina, lipidos ni lactato que sugieran malignidad.




2 R CONGRESO

DO NACIONAL

VALENCIA

20 - 23 MAYO 2026

Hallazgos radiolégicos

‘ "

Figura 3. TNMV temporal derecho.
Lesion multinodular de distribucién
giral en la sustancia blanca
subcortical del I6bulo temporal
derecho (flechas). Es hiperintensa en
secuencia T2 (a), no anula su sefial
en FLAIR T2 (b—d), hipointensa en T1
(e), sin realce tras la administracion
de contraste (circulo) (f) y sin
restriccion a la difusion (circulo
discontinuo) (g, h).
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En algunos TNMV mesiales temporales que condicionan epilepsia farmacorresistente, se ha visto que la sefial hiperintensa FLAIR
puede extenderse desde el uncus hasta la comisura blanca anterior a través de la region sublenticular, adoptando una configuracion
en plano coronal denominada “signo de la mano de Mickey Mouse”.

|

T

Figura 4. TNMV mesial temporal izquierdo. Lesidon multinodular hipocampal izquierda (flechas) que se extiende hacia la comisura anterior (signo de la
“mano de Mickey Mouse”). Es hiperintensa en secuencia T2 (a), no anula su sefial en FLAIR T2 (b), hipointensa en T1 (c) y sin realce tras la administracion
de contraste (d).
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Aunque su localizacién es tipicamente supratentorial, también se han descrito lesiones con caracteristicas radioldgicas similares
en el cerebelo, localizadas en vermis y region paravermianay que pueden extenderse hacia los hemisferios cerebelosos.

| N

Estas lesiones fueron inicialmente denominadas “multinodular and vacuolating posterior fossa lesions of unknown significance
(MV-PLUS)”. No obstante, dado que presentan hallazgos de imagen comparables y un comportamiento igualmente estable en el
tiempo, se considera que podrian representar la misma entidad que las de localizacion supratentorial, por lo que se propone
ampliar el término de TNMV para incluir también las localizaciones cerebelosas.

Figura 5. MV-PLUS/TNMV infratentorial paravermiano derecho (flechas). Lesion multinodular hiperintensa en T2 (a) y que no anula su sefial en FLAIR T2 (b-d).
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Figura 6. MV-PLUS/TNMV infratentorial en
vermis cerebeloso (flechas). Lesion multinodular
hipodensa en TC (a), hipointensa en secuencia
T1 (b), hiperintensa en T2 (c), no anula su seial
en FLAIR T2 (d), sin realce tras la administracion
de contraste (circulo) (e) y no restringe a la
difusion (circulo discontinuo) (f, g).
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Diagnostico diferencial

DNET (Dysembryoplastic Neuroepitelial Tumor)

Clinica: mas frecuentemente asociados a epilepsias farmacorresistentes en
pacientes jovenes.

Localizacion: principalmente cortical, puede involucrar sustancia blanca
adyacente.

Caracteristicas radiologicas:

Bien delimitado, forma de cufia o lobulada

Algunos pueden tener una apariencia de “burbujas” similar a los TNMV
Iso—hipointensos en FLAIR, con anillo hiperintenso circundante

Un tercio de los casos realza con contraste

Algunos muestran calcificaciones

Figura 8. DNET del I6bulo frontal izquierdo. Lesion intraaxial
solida, de localizacidn cortical, que se extiende hacia la
sustancia blanca subcortical (flechas). Presenta hiperintensidad
enT2(a)y, en FLAIR T2, disminuye su intensidad de sefal,
conservando un anillo periférico hiperintenso (b). No se observa
edema asociado ni efecto masa significativo.

Figura 7. Esquema de la
distribucion de los DNET
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Espacios perivasculares dilatados
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Localizacion tipica: region mesencéfalo-talamica y sustancia blanca subcortical del giro temporal anterosuperior.

Caracteristicas radiologicas:
* Distribucion lineal a lo largo del trayecto de vasos perforantes
* Anulan la senal en FLAIR

Figura 9. Espacios de Virchow Robin dilatados. Lesion multinodular en Figura 10. TNMV frontal izquierdo. Lesidn multinodular en sustancia
sustancia blanca yuxtacortical de |6bulo frontal izquierdo (flechas), — blanca yuxtacortical de I6bulo frontal izquierdo (flechas), hiperintensa en
hiperintensa en secuencia T2 (a) y que anula su sefial en FLAIR T2 (b). secuencia T2 (a) y persistencia de sefial en FLAIR T2 (b).
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Diagnostico diferencial

Displasia cortical focal tipo Il

Caracteristicas radiologicas:

* Engrosamiento cortical focal

» Pérdida de diferenciacidon sustancia gris—blanca
e Patrdon de sulcacion andmalo

* Signo del transmanto: hiperintensidad lineal T2/FLAIR desde la corteza al ventriculo

Figura 11. Displasia cortical focal tipo Il. RM con secuencias T1 sagital (a), T2 axial (b), FLAIR T2 coronal (c) y FLAIR T2 sagital (d). Se
observa engrosamiento cortical en el giro frontal superior derecho con pérdida de la diferenciacién entre sustancia gris y blanca (flechas).
Se identifica un tracto lineal de alteracién de sefial que se extiende hasta el asta frontal del ventriculo lateral derecho (cabeza de flecha).
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Ganglioglioma
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Caracteristicas radioldgicas:
e Distribucion cortical

* Dos patrones de presentacion dominantes: lesién quistica con nédulo mural sélido que realza con el contraste o
masa soélida que se extiende por la corteza y con realce variable
e Suelen calcificar (35%)

- Crecimiento lento con el tiempo

Gliomas de bajo grado

Pueden ser dificiles de diferenciar cuando los TNMV son grandes o los gliomas muy pequefos.
- Clave diagnéstica: crecimiento lento documentado con el tiempo

- Las secuencias de RM avanzada pueden ser de utilidad
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Seguimiento

* Dado su comportamiento benigno y estabilidad en el tiempo, los TNMV no requieren tratamiento especifico,
pero si un seguimiento radioldgico periddico para confirmar su estabilidad y descartar crecimientos
atipicos.

* Se recomienda realizar un primer control con contraste a los 6—12 meses del diagndstico inicial, seguido de
revisiones a los 2—3 anos y posteriormente a los 3-5 anos.

* En caso de que la lesion permanezca estable tras un control con contraste, los estudios de seguimiento
pueden realizarse sin contraste, ya que el objetivo principal es verificar la ausencia de crecimiento o de
cambios morfoldgicos.
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onclusiones

* Los TNMV constituyen una entidad benigna, recientemente reconocida y probablemente
infradiagnosticada debido a su caracter indolente en la mayoria de los pacientes.

e Se localizan tipicamente en la unidn cortico-subcortical supratentorial, aunque también
pueden aparecer en otras localizaciones como vermis y region paravermiana del
cerebelo.

 Su apariencia en RM es la de lesiones multinodulares hipointensas en secuencias T1,

hiperintensas en secuencias T2, que no anulan su hipersenal en FLAIR T2, sin realce tras
la administracion de contraste y sin restriccion a la difusion.

e Su correcta identificacion en neuroimagen resulta fundamental para evitar errores
diagndsticos y tratamientos innecesarios, ya que son consideradas lesiones “no tocar”.
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