
Jordi Temprana Salvador 

Hospital Universitari Vall d’Hebron 

Sessió de Residents: 

Tumors del SNC 



• Dona de 26 anys amb antecedents: 

• Neurofibromatosis familiar tipus 1. 

• Glioma del nervi òptic. IQ als 2 anys, pròtesis 
ocular dreta. 

• Neurofibroma de l’arrel del C3. IQ al 2007. 

 

• Consulta per cefalea i marejos (↑ amb 
valsalva i mov. cefàlics), vòmits sense 
nàusees i inestabilitat d’un mes d’evolució. 

Història clínica 



Proves d’imatge 



Tumoració intraparenquimatosa 
que afecta cerebel dret, amb 
característiques sòlid quístiques de 
contorns regulars de 51 x 45 x 30 
mm.  

Contrast: Realç perifèric del quist i 
del component sòlid. Mostra 
important restricció a la difusió de 
la porció sòlida. 

Important efecte de massa amb 
compressió del IV ventricle, 
desplaçament cap a l’esquerra del 
tronc i colapse de les cisternes 

OD (NF-1): Astrocitoma pilocític 
(no realç tan marcat a la paret del 
quist). Glioma d'alt grau (menys 
probables a fossa posterior.) 



Extirpació quirúrgica 

Resecció macroscòpicament completa. 

3 x 2 x 1,6 cm i 10,1 g. Recobriment leptomeningi sense identificar-se folies cerebel·loses.  

Superfície blanquinosa llisa al tall, sense identificar-se còrtex o substància blanca. 



E
sb

o
rr

a
m

e
n

t 
d

e
 la

 g
ra

n
u

la
r 





Gliosi de Bergmann 

Pèrdua extensa de 
neurones de Purkinje 

Borrament de la granular 





 



 



PAS 





 

Patró vascular de 
capil·lar fi ramificat 

Hiperplasia endotelial 

Proliferació glomeruloide CD 34 



 



 



GFAP 



Ki67 



 

p53 IDH1 

p53: no sobreexpressió. 

IDH1: no mutat. 

BRAF: absència de mutacions. 

EGFR: gen no amplificat. 



Diagnòstic diferencial 

Dona, 28 anys, NF1.  

Lesió glial de fossa posterior, ben 
delimitada i quística. 

Signes de baix grau: 

(CGE, Rosenthal, Bergmann)  

Signes d’alt grau: 

(mitosi, necrosi, proliferació vascular). 









• Grau IV de la classificació de la OMS. 

• μ Edat: 61 anys. 

• Localització:  

• SB subcortical dels hemisferis cerebrals. 

• Cerebel infreqüent.  

 

• Creixement ràpid:  

• No CGE, no FR, no gliosis Bergmann. 

 

• Necrosi i/o proliferació vascular 
• (Hiperplàsia endotelial, proliferació glomeruloide). 

Glioblastoma 



• GBM primari: 

• EGFR amplificat (36%). 

Glioblastoma 

• GBM secundari:  

• Mutació IDH1 

• Mutació TP53 

p53: no sobreexpressió 

IDH1: no mutat 

EGFR: gen no amplificat 



• Nens i adults joves: 22a 

• Localització:  
• Cerebel (67%),  

• Hipotàlem – Via òptica 

 

• Creixement lent. 

• Ben circumscrita.   

• Quística. Nòdul mural. 

 

• Bona evolució post resecció complerta (>95% 
supervivència a 10 anys). 

 

 

Astrocitoma pilocític 



• Patró bifàsic:  
• Cèl·lules bipolars (piloides) en estroma 

fibril·lar compacte amb fibres de Rosenthal. 

• Àrees laxes amb cèl·lules estrellades, 
microquists i cossos granulars eosinofílics. 

• Altament vasculars.  

• Mitosis infreqüents. 

 

• IHQ:  
• GFAP (+) 

• IDH1 (-) 

• Ki67: Baix. 

• Fusió BRAF: alteració més frequent (53-73%) 

 
 

Astrocitoma pilocític 



• AP típicament grau I. 

• Actualment AP d’alt grau (AP anaplàstic o 
amb trets d’anaplàstia)  

• Reconegut a la literatura però no encara com a 
entitat amb grau propi a la OMS. 

 

 

 

 

• Suposen 1,7-5% dels AP.  

• Associats amb major agressivitat. 

• Supervivència similar als grau II – III. 

 

Transformació maligna 

Mitosis 
freqüents  

(> 1-2/50 cga) 

Necrosi 
pseudoestacada 

Proliferació 
endotelial 



• Sèrie més llarga descrita: 34 casos / 2200 AP.  

• Edat mitja: 35 anys. 

• Es presenten:  
• AP precursor coexistent (41%). 

• AP a bx prèvia (29%).  

• Anaplàstic amb característiques d’AP (29%). 

 

• 24% associats a NF1 sense RT ni QT. 

• 12% associats a RT prèvia per AP previ. 

 
 

Rodriguez FJ, Scheithauer BW, Burger PC, Jenkins S, Giannini C. Anaplasia in pilocytic 
astrocytoma predicts aggressive behavior. Am J Surg Pathol. 2010 Feb;34(2):147–60.    

 

 

AP anaplàstic 

NF1 i AP 

Principal tumor a SNC 

15% de NF1 desenvolupen AP 

Loc: N. òptic i cerebel 

 

Progressen a malignitat sense QT ni RT  



• GLIOMA D’ALT GRAU DE 
MALIGNITAT. 

• Nota: les característiques 
morfològiques i proliferatives de la 
lesió suggereixen un astrocitoma 
pilocític anaplàstic (grau 3 de 
malignitat) com a primera opció 
diagnòstica (entitat encara no 
contemplada a la classificació de la 
OMS de tumors de sistema nerviós 
central). 

Diagnòstic: 



There have, however, been rare examples of 

pilocytic astrocytoma undergoing malignant 

transformation. They often feature multiple 

mitoses per single high power field, endothelial 

proliferation and palisading necrosis. Such 

tumours should not be designated 

glioblastoma, since their prognosis is not 

uniformly grim. The designation anaplastic 

(malignant) pilocytic astrocytoma is preferred. 

Since most such tumours had previously been 

irradiated, radiation may be a factor promoting 

malignant change. 
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