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TUMOR INTRARRAQUIDEO EXTRAMEDULAR:
MELANOMA. PRESENTACION DE CASO CLINICO

Intraspinal extramedullary tumor: Melanoma.
Clinical case presentation
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Resumen

Las neoplasias intrarraquideas representan el 15% de los tumores del sistema nervioso central,
estos se clasifican de forma general en 3 grupos, los tumores intradurales intramedulares, in-
tradurales extramedulares y extradurales. Las neoplasias intradurales extramedulares primarias
son las mas frecuentes a este nivel y se original en los nervios y meninges, como Meningiomas,
Schwanomas, Neurofibromas, que generalmente tienen buen prondstico por su carécter benigno y
las metastasis como secundarias con pobre pronostico. Es muy raro encontrar un melanoma como
primario a este nivel motivo por el cual se decidié publicar este caso clinico. EI melanoma como
primario representa el 1% de las neoplasias a nivel del sistema nervioso central, con mal pro-
ndstico, riesgo de recidiva y baja supervivencia. Las estadisticas de este tumor son bajas a nivel
mundial, este es el primer estudio de caso publicado en Ecuador. Su localizacion méas frecuente es
a nivel de las vértebras toracicas, su cuadro clinico debuta de forma insidiosa, con una evolucion
prolongada, en la mayoria de los casos, sus principales signos, sintomas estan relacionados con
la localizacién y la gravedad de la compresion que estos generan. Abordamos la historia clinica
de un paciente de 35 afios, de sexo masculino que debuta con un cuadro clinico caracterizado
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por disminucion de fuerza muscular en las extremidades inferiores, dificultad para la deambulacion,
disfuncion de esfinteres urinario y rectal de 3 meses de evolucion, con paraparesia (Daniels 1/5),
hiperreflexia rotuliana, hipoestesia desde nivel T8, Babinsky bilateral, ademés el paciente presenté
incontinencia urinaria. Se realizd resonancia magnética, observandose imagenes en relacion a
lesion aparentemente intramedular intradural a nivel de T8-T9 que produce compresiéon medular
y radicular, clasificandose con escala ASIA B. Se realiz6: laminectomia mas facectomia izquierda
mas excéresis tumoral (100% macroscépicamente). El estudio histopatolégico fue: Melanoma.

Palabras clave: Metastasis, Neoplasia, prondstico, recidiva y disfuncion.

Abstract

Intraspinal neoplasms represent 15% of central nervous system tumors, these are generally clas-
sified into 3 groups: intradural extramedullary, intradural intramedullary and extradural tumors. The
most frequent primary intradural extramedullary neoplasms at this level are those that originate in
the nerves and meninges, such as meningiomas, schwannomas, neurofibromas, which generally
have a good prognosis, are benign and have poor prognosis as secondary metastases. It is very
rare to find a primary melanoma at this level, which is why it was decided to publish this clinical case.
Melanoma as primary represents 1% of neoplasms at the level of the central nervous system, with a
poor prognosis, risk of recurrence and low survival. The statistics of this tumor are low worldwide, this
is the first case study published in Ecuador. Its most frequent location is at the level of the thoracic
vertebrae, its clinical picture debuts insidiously, with a prolonged evolution, in most cases, its main
signs and symptoms are related to the location and severity of the compression that these generate.
We address the clinical history of a 35-year-old male patient who debuted with a clinical picture cha-
racterized by decreased muscle strength in the lower extremities, difficulty walking, urinary and rectal
sphincter dysfunction of 3 months of evolution, with paraparesis. (Daniels 1/5), patellar hyperreflexia,
hypoaesthesia from level T8, bilateral Babinski, in addition the patient presented urinary incontinen-
ce. Magnetic resonance imaging was performed, observing images in relation to an apparently intra-
dural intramedullary lesion at the level of T8-T9 that produces spinal cord and radicular compression,
classified with the ASIA B scale. The following was performed: laminectomy plus left facetectomy
plus tumor excision (100% macroscopically). The histopathological study was: Melanoma.

Key words: Metastasis, neoplasms, prognosis, recurrence and dysfunction.

Ideas clave

» Los tumores intradurales extramedulares son poco frecuentes en nuestro medio y ge-
neralmente estan representados por tumores benignos que tienen buena respuesta al
tratamiento quirdrgico con baja recidiva. En este caso se reporté un melanoma que es
poco habitual en esta localizacion.

» El objetivo de esta investigacion es enriquecer a la comunidad cientifica y aportar a la
casuistica con la presentacion de este caso poco habitual a nivel local.

« Se presenta el caso clinico de un varon de 35 anos sin comorbilidades, que presenta un
melanoma en una region poco habitual y sin tumor primario evidente.
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Introduccion

Los tumores intrarraquideos tienen prondstico y naturaleza variada, simbolizan el 15% de los tu-
mores del SNC (sistema nervioso central), 2/3 de los tumores espinales primarios, asociados con
importante morbilidad y baja mortalidad cuando tienen criterios de resecabilidad, proceden de di-
ferentes areas anatomicas tales como; meninges, filum terminal, médula espinal, raices nerviosas,
region paravertebral y vértebras (1,3).

La edad de aparicion de los tumores intradurales extramedulares, en el estudio realizado por A. M.
Quiles Granado y col. es de 53 afios (4). Segun Kazuyoshi Kobayashi y cols. 61.7 afios de edad (5).
Turel'y col. la edad promedio fue de 42.6 afios y su localizacion mas frecuente a nivel toracico 44%,
a nivel cervical 26% y 23% lumbares (6). En el estudio publicado durante el 2020 por Cofano Fabio
y col., la localizacién mas frecuente fue en la columna torécica, seguida de la lumbar y cervical,
ademas fue mas frecuente en el sexo femenino 67,4% (3).

Para su clasificacion por técnicas de imagen se toma como referencia al saco dural, conducto
raquideo, medula espinal y se clasifican en 3 grupos, intradurales intramedulares, intradurales ex-
tramedulares y extradurales. A. M. Quiles Granado y col. lo clasifican en 6 tipos; 1. Vertebrales
extradurales, 2. Intramedulares, 3. Intra-extradural (En reloj de arena), 4. Extradurales Puras, 5.
Intradurales Extramedulares, 6. Intradurales con leve extension intramedular (4,7).

El espacio intradural extramedular, anatdmicamente contiene las raices nerviosas con las células
de Schwan, el ligamento dentado y las meninges por lo cual estas estructuras se ven afectadas con
mayor frecuencia, por lo tanto, las variantes histolégicas mas comunes que se aislan y reportan en
varios estudios son; meningiomas, schwannomas y neurofibromas, representan el 96%, estos son
benignos y ademas susceptibles de reseccidn quirirgica completa y como tumores secundarios
generalmente las metéstasis, representan el 4% (3,7).

Un melanoma como primario en el espacio intradural extramedular es extremadamente raro, su
curso clinico es impredecible, se caracterizan por ser masas negras, blandas, muy vascularizadas.
Representan el 1% de los tumores primarios del sistema nervioso central y es alin mas raro encon-
trarlo a nivel medular, a nivel mundial hay pocos casos publicados, a nivel nacional este es el primer
caso que se reporta en Ecuador, todos son malignos, poseen mal pronéstico, riesgo de recidiva,
mortalidad importante y baja supervivencia (3,8,9).

El examen neurol6gico minucioso, que explora la sensibilidad, la motricidad y los reflejos, nos ayu-
da a establecer un diagnéstico topografico y sindrémico de la lesién, que facilitara el estudio de la
disfuncién medular o radicular en el paciente.

Se complementa la valoracion con estudios de imagen como radiografias, tomografias, pero el estudio de eleccion
a realizar es la resonancia magnética, ya que es Uil para la localizacion exacta del tumor, y entre sus beneficios se
incluye aumento en la precision y disminucion del tiempo de cirugia, mejorando los resultados de la intervencion (10).
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El tratamiento quirurgico es de eleccion en estos pacientes, el mismo tiene la finalidad resolver los
sintomas por el efecto de masa que produce el tumor y de extirpar por completo la lesion con inten-
sion curativa. Generalmente estos pacientes tienen buen prondstico para los tumores benignos y
mal prondstico para las metastasis y melanomas primarios (7,11). Se comprob6 que asociar terapia
adyuvante luego de la cirugia no mejoro el prondstico (8).

Un estudio publicado por Reza Ghadirpour y cols. en el 2015, recomiendan realizar la cirugia con-
juntamente con monitoreo intraoperatorio neurofisioldgico para tratar tumores intradurales extrame-
dulares en microcirugias, esta practica indujo una modificacion en la técnica quirdrgica, permitiendo
mitigar o evitar lesiones neuroldgicas asociadas incluso en lugares de dificil extraccion, el 92.5%
de los pacientes presento evolucion favorable con un buen resultado de evolucidn neurolégica (11).

Por otro lado, en el estudio realizado por Hariel Corrio y col., publicado en el 2017, sugiere que la
monitorizacion neurofisiologica intraoperatoria predice déficits neuroldgicos con un alto nivel de
precision, sin embargo, no los previene cuando se compara con pacientes que no han recibido
esta monitorizacion, por lo tanto, sugiere que no existe un cambio significativo de forma global (7).

Caso Clinico

Paciente de 35 afios, masculino, casado, desde hace 3 meses inicia con cuadro clinico caracteriza-
do por disminucion de fuerza muscular en miembros inferiores, limitacion para la deambulacién y la
marcha, disfuncion de esfinteres urinario y rectal, disestesias y parestesias en miembros inferiores.
Examen fisico, despierto orientado, pares craneales sin alteraciones, pupilas isocéricas fotorreac-
tivas, paraparesia de miembros inferiores (1/5), hiperreflexia rotuliana, hipoestesia desde nivel T8,
Babinsky bilateral. Resonancia magnética simple y contrastada de columna dorso-lumbar, lesién
intramedular extradural a nivel de T8-T9 que produce compresion medular (figura 1,2y 3)

Figura 1. Resonancia magnética simple y contrastada de columna vertebral dorso-lumbar, corte sagital. Se visualiza en T2,
lesion intraaxial que ocupa todo el canal medular con 2 densidades, una superior hipointensa y otra inferior
hiperintensa cuyo margen resalta con el medio de contraste.

Fuente: Preparado por los autores a partir de los hallazgos del paciente.
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Figura 2. Resonancia Magnética simple y contrastada de columna vertebral dorso-lumbar, corte sagital. Se visualiza en T1,
lesion hiperintensa que ocupa todo el canal medular que realza con el medio de contraste con
extension supero-inferior y hacia la izquierda.
Fuente: Preparado por los autores a partir de los hallazgos del paciente.

Figura 3. Resonancia Magnética simple y contrastada de columna vertebral dorso-lumbar, corte axial. Se visualiza en T1,
lesién hiperintensa que ocupa todo el canal medular que se realza con el medio de contraste con extension supero-inferior y
hacia la izquierda, en contacto con la pleura parietal.

Fuente: Preparado por los autores a partir de los hallazgos del paciente.

Cirugia realizada: Laminectomia mas facectomia izquierda mas excéresis tumoral (100% macros-

copicamente) (Figura 4y 5)

Diagnéstico: Lesion intradural extramedular T8- T9.
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Figura 4. Luego de realizar laminectomia y durotomia, se observa lesion tumoral, tumor de coloracion negruzca, blanda,
vascularizada, antes de ser resecada.
Fuente: Preparado por los autores a partir de los hallazgos del paciente.

Figura 5. Reseccion tumoral del 100% de la lesion tumoral luego de laminectomia mas facectomia izquierda mas durotomia.
Fuente: Preparado por los autores a partir de los hallazgos del paciente.

Examen Histopatoldgico: Los tejidos se encuentran infiltrados por neoplasia conformada por cé-
lulas de nucleos grandes pleomoficos, atipicos de cromatina densa y nucleolo acidéfilo prominente,
en el citoplasma presencia de pigmento en gran cantidad. Invasion Linfovascular: presente. Ulce-
racion: No identificada. Neurotropismo: no identificado Infiltracién de linfocitos al tumor: presente,
infiltra en forma difusa. Invasion linfovascular: presente. Tipo Histologico: Melanoma Nodular.
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des pleomdficos, atipicos de cromatina densa y nucleolo acidéfilo prominente, en el citoplasma
presencia de pigmento en gran cantidad.
Fuente: Preparado por los autores a partir de los hallazgos del paciente.

Evolucion: Luego del tratamiento neuro-quirurgico se deriva a paciente ha oncologia, quien plani-
fica tratamiento complementario. Luego de 5 dias de hospitalizacion, se retird drenaje y se indico
alta, se inici6 fisiatria precoz, a las 3 semanas posoperatorias paciente con mejoria neurolégica:
paraparesia (Daniels 3-4/5), deambula con baston. Alos 3 meses posoperatorias paciente deteriora
neurolégicamente (sensitivo-motor) més incontinencia de esfinteres, se realiza nueva RMN, obser-
vandose recibida tumoral con mayor extension y con metastasis pulmonares, paciente presenta
distrés respiratorio, fallece.

Discusion

Los tumores intradurales extramedulares representan el 30% de las neoplasias medulares y 2/3 de
los tumores espinales primarios (9,12). Varios estudios demuestran que los meningiomas son los
mas frecuentes, formando el 25 a 45% de todos los tumores espinales intradurales y 15% de todos
los meningiomas (13).

Los melanomas intradurales extramedulares, representan el 1% de los tumores primarios del siste-
ma nervioso central y es alin mas raro encontrarlo en la medula espinal, a nivel mundial hay pocos
casos publicados, a nivel nacional este es el primer caso que se reporta en Ecuador (9,12).

En Alemania durante el afio 2016 se report6 el primer caso de melanoma como primario en un
tumor intradural extramedular a nivel de la columna cervical, en una paciente de 57 afios de edad
de sexo femenino, en el cual no pudieron extirpar de forma completa el tumor porque ya tenia ex-
tension a estructuras vecinas, se complementé el tratamiento con radio-quimioterapia y posterior
seguimiento en el cual presenté recidiva del tumor de 6mm, que fue cediendo con el tratamiento
médico y la paciente no se recuperé de las lesiones neuroldgicas (8).
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Los tumores intradurales extramedulares, se originan de los nervios y leptomeninges. Su localiza-
cion mas frecuente es a nivel de la columna vertebral dorsal, seguida de la cervical, lumbar y en
su mayoria estan en la region posterior de la columna (14). Segun varios estudios se presenta
en pacientes de edad media, pacientes sin comorbilidades y suele ser un hallazgo incidental en
estadios tempranos, y en casos avanzados los pacientes consultan por sintomas de larga evolu-
cion, por sindromes compresivos que origina el tumor con el paso del tiempo, producen morbilidad
importante (14). Las variantes histolégicas que con méas frecuencia se aislan como primarios son
los meningiomas, schwannomas y neurofibromas y como secundarios metastasis, siendo muy raro
encontrar casos de melanoma en los estudios de patologia (4,11).

En Ecuador solo se han reportado 11 casos hasta la fecha, 1 en la ciudad de Loja y 10 en la ciudad
de Guayaquil, las variantes histologicas mas frecuentes fueron; schwannoma, seguida de menin-
gioma, plasmocitoma, ependimoma, metastasis y hasta la fecha no se han publicado casos de
melanoma primario, siendo nuestro caso el primero (15,16).

Por otro lado, segun la literatura, los tumores intradurales extramedulares reportadas como mela-
noma primario, se originan en las células melanoblasticas de las leptomeninges, procedentes de la
cresta neural. Se los cataloga como melanomas primarios, cuando se ha descartado metastasis y
ausencia de tumores relacionados en otras partes del cuerpo. La mayoria de los melanomas intra-
rraquideos el 90% son secundarios a metastasis. Los melanomas primarios a nivel intrarraquideos
tienen peor prondstico que las metastasis (12).

Los melanomas primarios intradurales extramedulares, son casos excepcionales y raros, su evolu-
cion es impredecible, se caracterizan por ser masas negras, blandas, muy vascularizadas, general-
mente se presentan en solitario, la localizacion mas frecuente es en la regidn cervical y toracica en
pacientes de mediana edad (3,9). Cuando se presenta como lesiones intradurales extramedulares,
sus principales diagnésticos diferenciales son: Neurofibroma, schwannoma, meningioma, mela-
nomatosis leptomeningea primaria y la metastasis. El diagndstico diferencial definitivo se realiza
unicamente con estudios histopatoldgicos (12).

La evolucion de los enfermos con melanoma primario intradural extramedular, posterior al trata-
miento quirdrgico revela que en el 72% disminuyen los signos y sintomas neurolégicos y en el 75%
desaparece el dolor (17).

Tienen clinica variada dependiendo de la topografia de la lesion que van desde sintomas sensitivos,
motores, vegetativos y radiculopatias con focalidad neuroldgica, se debe sospechar de esta pato-
logia en nifios con escoliosis. Generalmente la mayoria de pacientes son candidatos al tratamiento
quirargico, tiene baja mortalidad con el manejo quirurgico adecuado y en estadios tempranos (4,5).

En cuanto a los examenes complementarios, desde 1980 el uso de la resonancia magnética ha he-
cho més facil estudiar, tratar y brindar seguimiento a estos pacientes, dicho estudio se recomienda
previo al tratamiento quirrgico, representa una piedra angular para el manejo de estas patologias,
siempre se debe complementar con una biopsia, ademéas de una diferenciacion histologica de la
lesidn en el laboratorio.
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El tratamiento de eleccion es quirtrgico mediante hemilaminectomia/laminectomia con o sin fijacién
transpedicular, se intentara una reseccion completa del tumor para evitar recidivas. El monitoreo in-
traoperatorio neurofisiolégico para prevenir dafio neurolégico y mejorar la evolucién posoperatoria,
es controvertido hasta la fecha, hay autores que lo defienden y otros que no lo ven muy necesario.

Las complicaciones posoperatorias pueden incluir infeccién de herida quirlrgica, fistula de liquido
cefalorraquideo y dafio neurolégico. Previo a la cirugia se recomienda usar la escala de McCormick
modificada y para el seguimiento posquirirgico la misma escala de valoracion y ademas la clasifi-
cacion ASIA (American Spinal Injury Association (11,16). El seguimiento se debe realizar siempre
con estudios radiolégicos para minimizar el riesgo de recidivas (18).

El tratamiento coadyuvante posterior a la cirugia de melanoma primario intradural extramedular,
esta reservado para los casos de reseccion incompleta o como tratamiento paliativo, con 30 a 60
GY de radioterapia y quimioterapia si es necesario.

Segun un estudio realizado por Zhang y cols., la supervivencia de estos pacientes con melanoma
primario intradural extramedular, no esta influida por su género, localizacion del tumor, el test de
Kaplan Meier revelo que la metastasis es una sefial de peor prondstico y cuando se presenta la su-
pervivencia es de 8 meses. Por lo tanto, es un factor predictivo de una pobre supervivencia global.
La supervivencia de los pacientes que solo recibieron terapia adyuvante fue de 5 meses. Tienen
mejor prondstico los pacientes tratados quirdrgicamente. La mediana de supervivencia global fue
de 72 meses, la tasa de supervivencia a los 12 meses fue del 89%, a los 36 y 60 meses del 71%.
Los pacientes que recibieron cirugia y cirugia mas terapia adyuvante, tuvieron una media de super-
vivencia mejor en comparacion con los que solo recibieron terapia adyuvante (8).

Notas
Roles de contribucion

LMTC, JPTC, JCTC, AORI, PPMC: Recoleccién de datos de caso clinico, conceptualizacion, redac-
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