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RESUMEN

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas, radioldgicas y anatomopatoldgicas de pacientes
diagnosticados con tumor teratoide rabdoide atipico (ATRT) atendidos en un centro de referencia
nacional de Lima, Pert.

Métodos: Se incluyeron pacientes menores de 18 afios con diagnéstico de ATRT, atendidos en el Instituto
Nacional de Salud del Nifio San Borja entre 2017 y 2024. Se recopilaron datos sociodemograficos,
manifestaciones clinicas, hallazgos de inmunohistoquimica y hallazgos de la tomografia computarizada
y resonancia magnética al diagndstico, a partir de la historia clinica. El andlisis de los datos se realiz6
utilizando el programa Microsoft Excel version 16.104.

Resultados: Se incluyeron 14 pacientes, con edades entre 7 meses y 12 afos, con predominio del sexo
masculino. La manifestacion clinica mas frecuente fue el vomito (85,7 %), seguida de la hidrocefalia. La
localizacion tumoral predominante fue la supratentorial (57,1 %), seguida de la infratentorial y la espinal.
Los estudios de imagen evidenciaron una presentacion radiol6gica variable. El diagndstico se confirmé
mediante inmunohistoquimica en todos los casos, evidencidndose pérdida de la expresion nuclear de
INI1, y en la mayoria se identificaron células rabdoides (64,3 %).

Conclusiones: Los ATRT mostraron en nuestra cohorte una presentacion clinica y radiolégica variable.
Este estudio contribuye a la caracterizacion de esta neoplasia poco frecuente en el contexto nacional.

Palabras clave: Tumor Teratoideo; Neoplasias del Sistema Nervioso Central; Pediatria;

Inmunohistoquimica; Diagndstico por Imagen (Fuente: DeCS)

Clinical, radiological, and
anatomopathological characteristics of
patients with atypical teratoid rhabdoid
tumor at a national pediatric referral center
in Lima, Peru

ABSTRACT

Objective: To describe the clinical, radiological, and anatomopathological characteristics of patients
diagnosed with atypical teratoid rhabdoid tumor (ATRT) treated at a national referral center in Lima,
Peru.

Methods: Patients aged < 18 years diagnosed with ATRT and treated at the Instituto Nacional de Salud del
Nifo San Borja between 2017 and 2024 were included. Sociodemographic data, clinical manifestations,
immunohistochemical findings, and computed tomography and magnetic resonance imaging findings
at diagnosis were collected from medical records. Data analysis was performed using Microsoft Excel
version 16.104.
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Results: Fourteen patients were included, aged between 7 months and
12 years, with a predominance of males. The most frequent clinical
manifestation was vomiting (85.7%), followed by hydrocephalus. The
predominant tumor location was supratentorial (57.1%), followed
by infratentorial and spinal locations. Imaging studies showed
variable radiological presentations. Diagnosis was confirmed by
immunohistochemistry in all cases, demonstrating loss of nuclear
INI1 expression, and rhabdoid cells were identified in most cases
(64.3%).

Conclusions: In our cohort, ATRTs showed variable clinical
and radiological presentations. This study contributes to the
characterization of this rare neoplasm in the national context.

Keywords: Teratoid Tumor; Central Nervous System Neoplasms;
Pediatrics; Immunohistochemistry; Diagnostic Imaging (Source:
MeSH)

INTRODUCCION

Los tumores teratoides rabdoides atipicos (ATRT) son
tumores cerebrales pedidtricos altamente agresivos que
generalmente ocurren a una edad muy temprana (0-3 anos)
y tienen un prondstico desfavorable (1). Constituyen los
tumores malignos del SNC mds comunes en niflos menores
de 1 afio y representan aproximadamente el 1-2 % de todos
los tumores cerebrales pedidtricos (2). Asimismo, en este
grupo etario, los ATRT representan alrededor del 20 % de los
tumores embrionarios del SNC y hasta el 40-50 % de todas
las neoplasias malignas del SNC en el primer afio de vida (3).

El sello genético de este tipo de tumores es la inactivacion
bialélica del gen SMARCBI (INI1), y con menor frecuencia, del
gen SMARCA4 (BRG1I). Hasta el 30 % de casos estdn asociados
con variantes patégenas heterocigdticas constitucionales
en uno de los dos genes, dando lugar a los sindromes de
predisposicion al tumor rabdoide (4).

Histopatoldgicamente, el ATRT se caracteriza por la presencia
de células rabdoides, con o sin campos que se asemejan a
un tumor embrionario tipico, asi como tejido epitelial y
mesénquima neoplasico. La célula rabdoide presenta un
nucleo redondo excéntrico, citoplasma eosinofilico abundante
y nucléolo prominente, siendo frecuentes la necrosis y la
intensa actividad mitdtica. En el analisis inmunohistoquimico
suele observarse expresion de vimentina y antigeno de
membrana epitelial (EMA), junto con otros marcadores
como interactuador de la integrasa 1 (INI1), diferenciacién
miogénica 1 (MyoD1), marcador de proteina S-100, actina
de musculo liso (SMA) y proteina acida fibrilar glial (GFAP)
(5). Si bien las caracteristicas histopatologicas pueden ser
sugestivas, no son suficientes por si solas para establecer
el diagndstico de ATRT; este se confirma mediante la
demostracion de la pérdida de la expresiéon nuclear de INI1
por inmunohistoquimica, junto con un panel de marcadores
complementarios (5).

El diagnoéstico de los ATRT se establece como parte de una
evaluacién integrada de acuerdo con la Clasificacién de
Tumores del Sistema Nervioso Central de la Organizacion
Mundial de la Salud, que combina hallazgos histopatoldgicos,
inmunohistoquimicos y, cuando estan disponibles, analisis
moleculares (6).
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Los ATRT han sido descritos en diversas localizaciones
del sistema nervioso central, tanto supratentoriales como
infratentoriales, y su distribucién puede variar segun la edad
(7). En la region infratentorial, se presenta principalmente
en el hemisferio cerebeloso, el angulo pontocerebeloso y el
tronco encefdlico; mientras que en la region supratentorial,
en los hemisferios cerebrales. La localizaciéon espinal es
extremadamente rara (8).

En la tomografia computarizada (TC) sin contraste, los ATRT
suelen presentarse como lesiones hiperdensas debido a la alta
relacién nucleo-citoplasma. En la resonancia magnética (RM),
generalmente aparecen iso o hipointensos en comparacion
con la materia gris en las imagenes ponderadas en T1, se
muestran heterogéneos con intensidad de sefal variable en las
imédgenes ponderadas en T2 y muestran realce después de la
administracién de contraste (9). La RM de difusion desempenia
un papel importante en el diagnostico de tumores de fosa
posterior pediatrica, principalmente en meduloblastomas y
ATRT, porque las caracteristicas de su sefial pueden reflejar
la alta celularidad y, por tanto, el grado y la agresividad del
tumor (10).

La cirugia constituye la principal opcién terapéutica y consiste
en la reseccién quirurgica de la lesién primaria, la cual puede
clasificarse en 4 grupos segun el grado de extirpacién tumoral:
reseccion total (sin tumor), reseccién subtotal (90-99 % del
tumor extirpado), reseccion parcial (50-89 % del tumor
extirpado) y reseccién subdptima (< 50 % del tumor extirpado
o solo biopsia) (11). La reseccién quirtrgica de los ATRT a
menudo es una cuestion de necesidad debido a la hipertension
intracraneal, el efecto de masa, la hidrocefalia y la necesidad
de tejido diagndstico (12).

La estadificacion metastasica de los ATRT se realiza
mediante RM cerebral y espinal, junto con citologia del
liquido cefalorraquideo, utilizando el sistema de Chang
modificado cuando la informacién esta disponible (13). La
diseminacidon metastasica en la presentacion inicial ocurre en
aproximadamente 20-40 % de los casos y se ha asociado de
manera inconsistente con la supervivencia (3).

Los ATRT se asocian con una supervivencia global limitada,
con escasos avances terapéuticos a lo largo del tiempo.
Diversos estudios han mostrado que la reseccién quirdrgica
se asocia con mejores probabilidades de supervivencia
(mediana de supervivencia general de 50,3 meses en
pacientes que recibieron cirugia y de 28 meses en pacientes
que no recibieron cirugia) (14). Por otro lado, los tumores
de localizacion supratentorial presentan un prondstico mads
favorable (supervivencia general a 5 afos de 51,95 %) en
comparacion con los tumores en otras localizaciones (15).

Dada la rareza de los ATRT en la poblacién pediatrica, la
mayor parte de la evidencia disponible proviene de series
pequenas o estudios realizados en paises de altos ingresos,
existiendo escasa informacion procedente de paises de
ingresos bajos y medianos, particularmente de América
Latina. En el Perd, no se cuenta con estudios publicados que
describan las caracteristicas clinicas, inmunohistoquimicas
y radioldgicas de esta entidad, lo que limita el conocimiento
sobre su presentacién en nuestro contexto y dificulta la
comparacion con la literatura internacional.
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En este sentido, el objetivo del presente estudio fue describir
las caracteristicas clinicas, radioldgicas y los hallazgos
inmunohistoquimicos de pacientes diagnosticados con ATRT
atendidos en un centro pediatrico de referencia nacional en
Lima, Peru.

METODOS

Tipo de estudio

El presente estudio es de tipo observacional, descriptivo y
retrospectivo.

Poblacion de estudio (criterios de inclusion y exclusion)

La poblacién de estudio estuvo constituida por pacientes
menores de 18 afos con diagnostico de ATRT, atendidos,
ingresados, hospitalizados y operados en el Instituto Nacional
de Salud del Nifio San Borja, durante el periodo comprendido
entre los afios 2017 y 2024.

Se incluyeron pacientes con diagnostico confirmado de ATRT,
sustentado en la evaluacion histopatologica y complementado
con inmunohistoquimica de la muestra tumoral obtenida a
través de la cirugia, que contaran con informacién completa
de las variables de estudio consignadas en la historia clinica. Se
excluyeron los pacientes que fueron sometidos a una segunda
cirugia por tumor residual o recurrente cuyo diagnostico
histopatolédgico fuera diferente.

Recoleccion de datos, variables del estudio y analisis
estadistico

La informacién fue recopilada a partir de la revision de
historias clinicas, asi como de los informes de estudios de
imagen, histopatologia e inmunohistoquimica disponibles
en los registros institucionales. Las variables recolectadas
incluyeron edad, sexo, manifestaciones clinicas, localizacion
tumoral, hallazgos en TC y RM, asi como los resultados de los
estudios histopatologicos e inmunohistoquimicos utilizados
para la confirmacion diagndstica. La informacion fue
registrada en una base de datos en hojas de célculo (Microsoft
Excel).

La localizacién tumoral se clasific6 en tres grupos:
supratentorial, infratentorial y espinal.

Las variables cuantitativas fueron resumidas empleando
promedios y desviaciones estindar, asi como medianas y
amplitud intercuartilica (Q3-Q1). Las variables categéricas
se describieron empleando frecuencias y porcentajes. El
procesamiento de datos se llevd a cabo empleando el programa
Microsoft Excel, versiéon 16.104 (Microsoft Corporation,
Redmond, WA, USA).

Aspectos éticos

Por tratarse de una investigacion basada en la recoleccion
retrospectiva de datos obtenidos a partir de la revision
de historias clinicas, estudios de imagen y resultados de
inmunohistoquimica, no se tuvo contacto directo con los
pacientes. Se garantizo la confidencialidad y el anonimato de
la informacion recolectada. Para tal fin, el acceso a la base de
datos estuvo restringido al investigador principal, y los datos
fueron codificados para su uso en el estudio.

https://doi.org/10.59594/iicqp.2026.v4n1.161

El estudio fue aprobado por el Comité Institucional de Etica
en Investigacion del Instituto Nacional de Salud del Nifio San
Borja (Codigo PI-899).

RESULTADOS

De un total de 14 casos, predomind el sexo masculino (64,3
%). La edad oscil6 entre 7 y 144 meses; la mediana fue de
43 meses, con una amplitud intercuartilica de 28,5 meses, y
el promedio fue de 49 meses con una desviacion estandar de
41,3 meses.

En la Tabla 1 se describen las manifestaciones de los pacientes
incluidos en el estudio. La manifestacion clinica mas frecuente
fue el vomito, el cual se presentd en 12/14 (85,7 %). Seguido de
ello, 10/14 pacientes (71,4 %) presentaron hidrocefalia, de los
cuales 7 fueron tratados con derivacién ventriculoperitoneal y
3 con derivacion ventricular externa. La cefalea fue la tercera
manifestacion mas comun, presentdndose en 6/14 pacientes
(42,9 %). Otras manifestaciones, como tremor, aumento del
perimetro cefdlico y compromiso esfinteriano, se presentaron
unicamente en 1 de 14 pacientes (Tabla 1).

Tabla 1. Manifestaciones clinicas de los pacientes incluidos
en el estudio

Sintoma n %
Vémito 12 85,7
Hidrocefalia 10 71,4
Cefalea 6 42,9
Somnolencia 5 357
Ataxia 5 35,7
Hemiparesia 3 21,4
Convulsién 2 14,3
Disminucion de la fuerza de miembros inferiores 2 14,3
Dolor de miembros inferiores 2 14,3
Tremor 1 71
Aumento de perimetro cefalico 1 71
Compromiso esfinteriano 1 7.1
Otros 1 71

Trece de los 14 casos presentaron localizacion intracraneal
(92,9 %). Ocho pacientes (57,1 %) presentaron tumores
ubicados a nivel supratentorial (5 de ellos eran ventriculares).
En 5 pacientes se evidencié que el tumor estaba ubicado a
nivel infratentorial y solo hubo 1 caso de localizacion espinal,
ubicado a nivel lumbar (Figura 1). Ademds, un paciente
presentd diseminacion leptomeningea y otro diseminacion
leptomeningea asociada a metastasis en cerebelo y talamo.

Los abordajes quirurgicos se orientaron a maximizar la
exéresis tumoral; por ello, 13 de los 14 pacientes fueron
tratados mediante craneotomia. En cuanto al manejo de la
hidrocefalia, presente en 10 pacientes, 7 fueron tratados con
derivacion ventriculoperitoneal y 3 con derivacién ventricular
externa (Tabla 2).
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Supratentorial
8 pacientes
(5 ventriculares)

5 pacientes

Lumbar
1 paciente

Figura 1. Distribucion de los tumores segtin su localizaciéon

Tabla 2. Tratamiento quirdrgico segtn la localizacién tumoral en pacientes con ATRT

Caso

-: Pacientes que no presentaron hidrocefalia. DVP: derivacion ventriculoperitoneal; DVE: derivacién ventricular externa; ACP: angulo pontocerebeloso.

Localizacién del tumor

Supratentorial ventricular

Infratentorial
Infratentorial

Supratentorial ventricular

Supratentorial ventricular
Supratentorial ventricular

Infratentorial

Lumbar

Supratentorial fronto-temporal izquierdo
Supratentorial fronto-parieto-temporal derecho
Infratentorial

Supratentorial ventricular tdlamo-mesencefélico
Supratentorial fronto-parieto-temporal derecho

Infratentorial (ACP derecho)

https://doi.org/10.59594/iicqp.2026.v4n1.161

Abordaje quirtrgico del tumor

Craneotomia fronto-temporal derecha

Craneotomia suboccipital

Craneotomia parasagital parieto-occipital izquierda +

abordaje transtentorial

Craneotomia frontal izquierda

Craneotomia frontal izquierda

Craneotomia frontal izquierda +
abordaje transcortical transventricular izquierdo

Craneotomia suboccipital
Laminectomia lumbar multiple
Craneotomia fronto-parietal izquierda
Craneotomia parieto-temporal derecha
Craneotomia suboccipital derecha
Craneotomia parietal derecha
Craneotomia fronto-parietal derecha

Craneotomia retrosigmoidea derecha

Infratentorial

Manejo quirdrgico
de la hidrocefalia

DVP

DVE

DVP

DVE

DVP

DvP

DVE

DvVP

DVP

DVP
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De los 14 pacientes, 10 fueron evaluados mediante TC cerebral sin contraste y 5 de ellos contaron ademas con TC con contraste.
Los hallazgos de la TC se describen en la Tabla 3. En el grupo de TC sin contraste, se identificaron 6 lesiones con patrén
solido-quistico, 2 lesiones con patrén sélido isodenso, 1 lesién con patrén sélido homogéneo y 1 lesion con patron isodenso
heterogéneo. Por otro lado, en el grupo de TC con contraste, 4 pacientes mostraron areas solidas con realce heterogéneo, de
los cuales 2 presentaron ademas areas de necrosis. En este mismo grupo, un paciente present6 realce heterogéneo en todo el
tumor.

Tabla 3. Hallazgos de los estudios de TC de los casos analizados

Caso  Sin contraste Con contraste

1 Sélido-quistico heterogéneo =

2 Sélido-quistico, no calcificaciones Areas sélidas muestran realce heterogéneo

3 Isodenso heterogéneo con calcificaciones Areas sélidas muestran realce heterogéneo con necrosis
4 Sélido-quistico, no calcificaciones -

8 Sélido isodenso homogéneo Realce heterogéneo

10 Sélido-quistico heterogéneo, con calcificaciones -

1 Sélido-quistico, heterogéneo, edema o

12 Sélido homogéneo con areas de necrosis Areas sélidas muestran realce heterogéneo con necrosis
13 Sélido isodenso homogéneo -

14 Sélido-quistico, contenido hemorragico, edema vasogénico circundante Areas sélidas muestran realce heterogéneo

-:No se realizé la TC con contraste.

En 9 de los 14 pacientes se realiz6 RM cerebral evaluandose las secuencias T1, T2, FLAIR y difusion. Los resultados de la RM se
detallan en la Tabla 4. De estos 9 pacientes, 5 presentaron lesiones supratentoriales (Figura 2), 3 infratentoriales (Figura 3) y 1
lumbar (Figura 4). En las secuencias ponderadas en T1, 5 lesiones se mostraron isotensas y 4 hipointensas. En la secuencia T2, de
los 8 pacientes en quienes se describid este hallazgo, 6 lesiones fueron isointensas y 2 presentaron sefial intermedia. En la secuencia
de difusion, 8 de los 9 pacientes evidenciaron restriccion de la difusion. Tras la aplicacion de contraste en la secuencia T1, de los 8
pacientes en quienes se describio este hallazgo, 7 mostraron realce discreto y 1 mostro realce heterogéneo.

Tabla 4. Hallazgos de los estudios de RM de los casos analizados

Compromiso

Caso T1 T2 T2/FLAIR Difusion T1 contrastada ,
leptomeningeo

4 Isointenso, sélido-quistico Isointenso heterogéneo - Restringe Realce discreto -

5 Isointenso con hemorragia Isointenso heterogéneo - - - -

- - . ~ . Realce discreto
6 Hipointenso, solido, heterogéneo - Senal alta Restringe

heterogéneo
L . e S . . ~ . Realce discreto
7 Hipointenso, sélido-quistico Sefal intermedia, heterogéneo Senal alta Restringe p Presente
heterogéneo
Sélido con pequenas areas 221t
8 Hipointenso, heterogéneo nco con peq . ligeramente  Restringe Realce discreto -
quisticas, isointenso heterogéneo alta
Isointenso con hemorragia, . . . .
9 v o 9 Isointenso heterogéneo, edema - Restringe Realce discreto -
sélido-quistico
. . - . . Senal alta, . Realce
10 Isointenso, sélido-quistico Isointenso heterogéneo Restringe . -
edema heterogéneo
. o . . Senal alta, . .
12 Isointenso, sélido Isointenso heterogéneo edemna Restringe Realce discreto -
Hipointenso, sélido con algunos L. . . Realce discreto
13 p 9 Senal intermedia - Restringe . Presente
quistes heterogéneo

-: Hallazgo radiolégico no descrito.

https://doi.org/10.59594/iicqp.2026.v4n1.161 40



INVESTIG INNOV CLIN QUIR PEDIATR. 2026;4(1):36-46. Ramirez Espinoza et al.
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Figura 2. ATRT supratentorial ventricular izquierdo con extensién al tercer ventriculo, intervenido mediante
abordaje frontal izquierdo transcortical, cuyo esquema se muestra en el panel izquierdo

A. RM cerebral sin contraste que muestra una lesion ventricular izquierda sélida isointensa, con
componente quistico, asociada a hidrocefalia y extension al tercer ventriculo. B. RM cerebral con
contraste que demuestra la reseccion total del tumor. C. Imagenes intraoperatorias que muestran un
tumor sélido ventricular, el cual fue resecado completamente.

Figura 3. RM cerebral sin y con contraste.

A. Corte axial que muestra una lesion bilobulada de contenido solido y quistico, la cual ejerce efecto
de masa en la fosa posterior. B. Secuencia T2 en la que se observa una sefal hiperintensa de cardcter
heterogéneo. C. Corte sagital con contraste que evidencia una masa voluminosa que ocupa mas de

la mitad de fosa posterior, con captacién de contraste en forma heterogénea y realce periférico en su
componente quistico.
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Figura 4. RM de columna total

A. Corte sagital en secuencia T1 que muestra una lesion isointensa con componente hemorragico a
nivel lumbar. B. Corte sagital en secuencia T2 que evidencia una sefal isointensa heterogénea que se
extiende desde el borde inferior de la primera vértebra lumbar hasta la segunda vértebra sacra.

Los hallazgos inmunohistoquimicos se resumen en la Tabla 5. Nueve de los 14 casos (64,3 %) presentaron células rabdoides, y
todos mostraron pérdida de la expresion nuclear de INI1.

La tincidn para citoqueratina (CK) se realizé en 5 pacientes, de los cuales 3 fueron informados como positivos y 2 como negativos.
La sinaptofisina fue evaluada en los 14 casos, siendo positiva en 13 y negativa en 1. La GFAP fue negativa en 7 casos y positiva en
6, mientras que el indice de proliferacion celular Ki-67 fue < 50 % en 6 casos, 50-70 % en 5 casos y > 70 % en 3 casos.

La tincion para EMA se realizd en 9 pacientes, siendo positiva en 8 y negativa en 1. La alfa-fetoproteina (AFP) fue evaluada en 2
casos, ambos negativos. La tincion para CD99 se realizé en 6 pacientes (4 positivos y 2 negativos), la proteina S-100 en 6 casos (3
positivos y 3 negativos), la panqueratina en 4 pacientes (1 positivo y 3 negativos), y la desmina en 3 casos (1 positivo y 2 negativos)
(Tabla 5).
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INVESTIG INNOV CLIN QUIR PEDIATR. 2026;4(1):36-46. Ramirez Espinoza et al.

Tabla 5. Perfil histopatoldgico e inmunohistoquimico de los casos analizados

Células . . . . Ki-67 ) .
rabdoides INIT CK Vimentina Sinaptofisina GFAP (%) S100 Panqueratina Desmina
Pérdida de la
1 Si reactividad o + + - 30
expresion nuclear
Pérdida de la
2 Si reactividad o + - + 30-40 + -
expresion nuclear
Pérdida de la
3 Si reactividad o + + + >70 - +
expresidon nuclear
Pérdida de la
4 Si reactividad o + 40-50 + - + +
expresion nuclear
Pérdida de la
5 Si reactividad o + + + 20 + +
expresiéon nuclear
Pérdida de la
6 Si reactividad o - + + - 60 +
expresion nuclear
Pérdida de la
7 Si reactividad o + + + + 40 + + +
expresion nuclear
Pérdida de la
8 Si reactividad o + + - 60-70 + + - - -
expresién nuclear
Pérdida de la
9 Si reactividad o + - 60-70 +
expresion nuclear
No Pérdida de la
10 X reactividad o + + - 30-35 - -
informado )
expresion nuclear
No Pérdida de la
1 . reactividad o + + 50-70 + + +
informado L
expresion nuclear
No infor- Pérdida de la reac-
12 tividad o expresion + + + 50-60 - -
mado
nuclear
No infor- Pérdida de la reac-
13 tividad o expresion - + difuso + focal - >70 -
mado
nuclear
No infor- Pérdida de la reac-
14 tividad o expresién + focal = 75-80 = =
mado

nuclear

CK: citoqueratina; GFAP: proteina 4cida fibrilar glial; Ki-67: indice de proliferacion celular; EMA: antigeno de membrana epitelial; AFP: alfa-fetoproteina;
CD99: proteina transmembrana tipo I; S100: proteina S100. Los espacios vacios indican que el marcador no fue evaluado.

DISCUSION

En el presente estudio, se describieron las caracteristicas clinicas, radioldgicas y anatomopatoldgicas de pacientes diagnosticados
con ATRT atendidos en un centro de referencia nacional de Lima, Pert.

En relacién con las variables demograficas, la edad promedio fue de 49 meses y la mediana 43 meses, con un rango que oscil6 entre
7y 144 meses (12 afos). Respecto al sexo, se observo un predominio del sexo masculino, que represento el 64,3 % de los casos.

La edad al diagnéstico encontrada en este estudio es mayor que la reportada en estudios previos. Por ejemplo, Gupta et al. (14) y
Wang et al. (16) reportaron una edad promedio de 23 meses y una mediana de edad de 24 meses, respectivamente, notablemente
menor a la reportada en este estudio. Asimismo, en un andlisis poblacional realizado por Ostrom et al. (17), la mediana de edad
al diagnostico fue de 1 afo, y aproximadamente dos tercios de los casos ocurrieron en nifos menores de 2 afios, lo que refuerza
que el ATRT es predominantemente una neoplasia de presentaciéon muy temprana.
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En cuanto al sexo, el predominio de hombres también fue
observado por Gupta et al. (14), Wang et al. (16) y Ostrom et
al. (17). Si bien los distintos estudios coinciden en una mayor
frecuencia en varones, la diferencia observada en la edad
podria estar relacionada con factores sociales, econémicos
o culturales que influyen en el acceso oportuno a centros
especializados.

En relacién con las manifestaciones clinicas, los sintomas
mas frecuentes en nuestra poblacién fueron el vomito,
la hidrocefalia y la cefalea, hallazgos compatibles con
hipertensién intracraneal, probablemente secundaria al
efecto de masa tumoral. De manera concordante, Wang
et al. (16) reportaron al vomito como uno de los sintomas
mas comunes en pacientes pediatricos con ATRT, aunque
en su cohorte predomind la debilidad progresiva de las
extremidades. De forma similar, Calandrelli et al. (18)
describieron que los sintomas de presentaciéon mas frecuentes
estuvieron relacionados con hipertension intracraneal,
incluyendo voémitos, cefalea, macrocefalia y convulsiones,
y documentaron la presencia de hidrocefalia aguda en una
proporcion significativa de los casos, lo que refuerza que,
en la mayoria de los casos, la presentacion clinica inicial del
ATRT estd dominada por signos y sintomas de hipertension
intracraneal.

En cuanto a los hallazgos histopatoldgicos, Ud Din et al. (8)
describieron la presencia de células rabdoides en 5 de los
11 casos (45,45 %) analizados, todos ellos con ausencia de
inmunorreactividad para la proteina INI1. De forma similar,
en nuestro estudio 9 de los 14 casos (64,3 %) presentaron
células rabdoides, y todos mostraron pérdida de la expresion
nuclear de INI1. Estos hallazgos son concordantes con lo
reportado por Al-Hussaini et al. (19), quienes identificaron
células rabdoides como uno de los componentes celulares
mas frecuentes del ATRT (89,5 %), generalmente coexistiendo
con otros patrones histolégicos. Asimismo, Sigauke et al. (20)
documentaron la ausencia completa de expresion de INI1
en todos los casos evaluados, reforzando el papel central
de este marcador inmunohistoquimico en la confirmacién
diagnostica. En conjunto, estos datos respaldan que, si bien
la presencia de células rabdoides es frecuente, el diagnostico
actual del ATRT se sustenta fundamentalmente en la
demostracién de la pérdida de la expresion nuclear de INII1,
tal como sefalan Nesvick et al. (12).

Los ATRT se originan principalmente a nivel intracraneal
(alrededor del 90 %), con casi el 50 % de los casos reportados
en la fosa posterior. Las lesiones de la columna siguen siendo
muy raras, con menos de 50 casos reportados en la literatura
en inglés (14). En nuestro grupo de pacientes, 13 de los 14
casos presentaron localizacion intracraneal (92,9 %), de los
cuales 8 fueron supratentoriales (5 de ellos ventriculares) y
5 infratentoriales; solo 1 caso present6 localizacién espinal
a nivel lumbar. Estos hallazgos son concordantes con lo
reportado por Gupta et al. (14), quienes describieron una
localizacién intracraneal en aproximadamente el 90 %
de los casos. En contraste, Wang et al. (16) reportaron un
predominio de tumores infratentoriales en su cohorte (11 de
22 pacientes), aunque coincidieron en la baja frecuencia de
compromiso espinal (2 de 22 casos). De manera similar, Liu
etal. (15) describieron una mayor proporcién de tumores con
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localizacion infratentorial o espinal, lo que pone de manifiesto
la variabilidad en la distribucién anatémica del ATRT entre
distintas series.

Al analizar los hallazgos tomograficos de los 10 pacientes
evaluados mediante TC, 6 presentaron patrén sélido-quistico,
2 patrén solido-isodenso, 1 patron sdélido homogéneo y 1
patréon solido heterogéneo. Estos resultados difieren de los
reportados por Kanoto et al. (21), quienes describieron un
predominio de lesiones hiperdensas en TC en la mayoria de
los casos evaluados (10 de 11 pacientes adultos). En contraste,
la variabilidad observada en nuestra cohorte pediétrica podria
explicarse por la heterogeneidad intratumoral, con presencia
de componentes quisticos y areas de necrosis. Estos hallazgos
son compatibles con los descritos previamente en series
pediatricas de ATRT, como la reportada por Ud Din et al. (8),
en la que se describen lesiones con componentes quisticos,
necroéticos y hemorragicos, los cuales pueden dar lugar a una
apariencia tomografica variable.

Respecto a la RM cerebral, esta solo se realizé en 9 de los 14
pacientes. En las secuencias T1, 5 lesiones fueron isotensas y
4 hipointensas, mientras que en la secuencia T2 se evidencid
sefal isointensa en 6 casos y sefial intermedia en 2. Un hallazgo
frecuente fue la restriccion de la difusion en 8 de los 9 pacientes
evaluados, lo que sugiere una alta celularidad tumoral.
Estos hallazgos se enmarcan dentro del amplio espectro
radioldgico descrito para el ATRT. En series pedidtricas
previas, Wang et al. (16) reportaron tumores isointensos o
ligeramente hipointensos en T1, hiperintensos en T2, con
realce inhomogéneo y restriccion en difusion, mientras que
Guo et al. (5) describieron lesiones isointensas en T1, con
sefial variable en T2 y realce heterogéneo tras contraste. Por su
parte, Ud Din et al. (8) y Parenrengi et al. (22) documentaron
lesiones mds complejas, con componentes quisticos, dreas
de necrosis y hemorragia, asi como edema peritumoral,
caracteristicas que se asocian a una mayor heterogeneidad de
la sefial en RM, en contraste con la apariencia mas homogénea
observada en nuestra cohorte.

Entre las fortalezas del presente estudio destaca la inclusion
de pacientes atendidos en un centro pediatrico de referencia
nacional, lo que permite describir las caracteristicas clinicas y
radioldgicas de una neoplasia rara en la poblacion pediatrica en
un contexto clinico especializado. Asimismo, el estudio aporta
informacién original a nivel nacional, al constituir la primera
serie de casos de ATRT reportada en el Pert, con diagndstico
sustentado en estudios de imagen e inmunohistoquimica.

No obstante, este estudio presenta limitaciones. Su disefio
retrospectivo y el tamafio muestral reducido limitan la
generalizacion de los resultados. Asimismo, la informacion
analizada se circunscribe a los datos disponibles en las
historias clinicas de la instituciéon donde se realizaron los
procedimientos quirtrgicos.

Ademads, no todos los pacientes contaron con estudios
completos de TC o RM, ni con un perfil inmunohistoquimico
uniforme, lo que restringe la comparacion detallada entre
casos y la caracterizacion integral de los tumores.

Debido a que el manejo oncoldgico integral y el seguimiento
postoperatorio de los pacientes se realizan en otra institucién
especializada, no fue posible incorporar variables relacionadas

44



INVESTIG INNOV CLIN QUIR PEDIATR. 2026;4(1):36-46.

Ramirez Espinoza et al.

con el estado neuroldgico funcional al ingreso y en el
postoperatorio, tales como las escalas de Glasgow, Karnofsky
o Rankin modificada. Tampoco se dispuso de informacién
sobre desenlaces clinicos como morbilidad, mortalidad,
prondstico o sobrevida.

Estas limitaciones reflejan el alcance descriptivo del estudio,
cuyo objetivo fue caracterizar aspectos demogréficos,
clinicos bésicos e histopatoldgicos de los casos intervenidos,
sin pretender evaluar resultados funcionales ni realizar
comparaciones analiticas entre grupos. En ese sentido, los
hallazgos deben interpretarse dentro del marco de un analisis
estrictamente descriptivo.

En conclusién, los ATRT mostraron en nuestra cohorte una
presentacion clinica y radioldgica variable, dentro del espectro
descrito en la literatura, con confirmacién diagnéstica basada
en estudios de imagen e inmunohistoquimica. Este estudio
contribuye a la caracterizacion de esta neoplasia poco
frecuente en el contexto nacional, reconocida por su alta
malignidad y dificil tratamiento. A futuro, se recomienda la
realizacion de estudios prospectivos, multicéntricos y con
seguimiento longitudinal, que permitan integrar variables
clinicas, histopatoldgicas, terapéuticas y de sobrevida para una
mejor comprension del comportamiento bioldgico y clinico
de esta entidad.

De manera adicional, se presenta un video que muestra
los hallazgos imagenoldgicos preoperatorios, el abordaje
quirdrgico y los hallazgos posoperatorios en uno de los 14
pacientes incluidos en el estudio, en quien se logré la reseccion
total del tumor; las imagenes correspondientes se presentan
en las Figuras 2-4 (Video 1).

Video 1. Imagenes de RM y TC preoperatorias, abordaje
quirdrgico y hallazgos postoperatorios en un
paciente con reseccion total del ATRT
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