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ABSTRACT

In the period of time from October 1995 to September 1999, 14 children (9 females and 5
males) were diagnosed in the Regional Hospital “Lic. Adolfo Lopez Mateos™ with a
localized posterior fossa tumor. 7 cases (50%) had a medulloblastoma, 6 (43%) had an
cerebellar astrocytoma and one case (7%) had a brain-stem glioma. One patient presented
later with a pineoblastoma. All patients presented the typical signs of intracranial
hypertension and cerebellar syndrome. The average time between the first symptoms and

the admission on the unit was about two months.

In all cases (100%), the main treatment was the surgical resection of the tumor. In 12 cases
(85.7%) a ventriculoperitoneal shunt was put in place before the surgical resection of the
tumor. Simultaneously, radiotherapy (50%) and chemotherapy (14.2%) were used.

Overall, 10 of the 14 cases (71.4%) studied were free from the disease at the time of the

evaluation.

These observations stress the importance of an early detection of the posterior fossa tumor

with the appropiate surgical treatment.

Key words: Posterior fossa tumor, intracranial hyprtension, cerebellum syndrome,

ventriculoperitoneal shunt, ventriculoatrial shunt.



RESUMEN

Durante el periodo de tiempo de octubre de 1995 a septiembre de 1999, 14 nifios (9
femeninos y 5 masculinos) fueron diagnosticados en el Hospital Regional “Lic. Adolfo
Lépez Mateos” con un tumor localizado en fosa posterior. 7 (50%) tuvieron un
meduloblastoma, 6 (43%) un astrocitoma, uno (7%) glioma de tallo. En un paciente se
encontro posteriormente un pinealoblastoma. Se observé en todos los pacientes los signos
tipicos de hipertension intracraneal y sindrome cerebeloso. El intervalo promedio de tiempo
entre los primeros sintomas y el ingreso a la unidad hospitalaria fué de 2 meses. El
tratamiento principal estuvo enfocado a la reseccion neuroquirurgica del tumor, la cual fué
realizada en el 100 % de los casos. Ademas se realizo colocacion de derivacion
ventriculoperitoneal en 12 casos (85.7%) antes de la reseccion quirurgica del tumor y en
uno de estos casos colocacion de sistema de derivacion ventriculoatrial posteriormente.
Como armas conjuntas fueron usadas, la radioterapia y/o quimioterapia (en 50% y 14.2%,
respectivamente). Globalmente 10 de los 14 pacientes evaluados sobrevivieron libres de
enfermedad al momento de la evaluacion. Estas observaciones enfatizan la importancia de
una deteccion temprana de los tumores de fosa posterior, asi como el tratamiento quirirgico

oportuno.

Palabras clave: Tumor de Fosa Posterior, Hipertension Intracraneal, Sindrome Cerebeloso,

Derivacion Ventriculoperitoneal, Derivacion Ventriculoatrial.



RESUMEN

OBJETIVO: Conocer la frecuencia de los tumores de fosa posterior en la edad pediatrica,

asi como su manejo quirargico y médico y la frecuencia de metastasis en otros érganos.
DISENO: Estudio retrospectivo, clinico, de seguimiento, tranversal y aplicado de 4 afios.
LUGAR: Hospital Regional “Lic. Adolfo Lopez Mateos”

PACIENTES: 14 pacientes pediatricos con diagnostico de hipertension intracraneal y/o
sindrome cerebeloso, secundario a tumor de fosa posterior e hidrocefalia como

complicacion.

INTERVENCIONES: Se trataron los pacientes con cirugia para derivacion
ventriculoperitoneal, posteriormente reseccion de la tumoracion. Cirugia para derivacion

ventriculoatrial. Posteriormente con radioterapia y quimioterapia.

MEDICIONES Y RESULTADOS PRINCIPALES: Se trataron 14 casos, los cuales
presentaron sindrome de hipertension intracraneal y sindrome cerebeloso en el 100%.
Requiriendo derivacion ventriculoperitoneal prequirurgicamente en 12 casos (85.7%),
derivacion ventriculoatrial posterior a la reseccion de la tumoracion en un caso (7.1%).
Reseccion del tumor en los 14 casos (100%). Reporte histopatologico de meduloblastoma
en 7 casos (50%), astrocitoma cerebeloso en 6 casos (42%) y glioma de tallo en un paciente
(7.14%).Posteriormente manejados con radioterapia 7 casos (50%) y quimioterapia 2 casos

(14%). Un paciente present6 posteriormente un pinealoblastoma.



CONCLUSIONES: Se observo que en el presente estudio el tratamiento quirirgico mas la
radioterpia y quimioterapia pueden aumentar la sobrevida de los pacientes siendo hasta el
momento de 10 casos (71%), se reportan 4 defunciones (28.5%). Comprobandose la

eficacia de los tratamientos médico y quirurgicos coadyuvantes.

PALABRAS CLAVE: Tumor de fosa posterior, hipertensiéon intracraneal, sindrome

cerebeloso, derivacion ventriculoperitoneal, derivacion ventriculoatrial.




INTRODUCCION

Los tumores cerebrales son la segunda causa mas comin de muerte por cancer en nifios.
En los adultos aproximadamente 70 a 75 % de las neoplasias intracraneales ocurren

arriba del tentorio, mientras que en el los nifios ocurre lo contrario.

En la infancia los signos clinicos comunes de presion intracraneal (PIC) aumentada
pueden retrasarse por la capacidad del craneo para expanderse, antes que las suturas se
hayan fusionado. Asi que una masa tumoral o el grado de hidrocefalia pueden tomar
considerables proporciones antes de presentar evidencia clinica de PIC aumentada. Bajo
estas circunstancias el crecimiento de la cabeza serd menor que el esperado en un infante

normal.

60 a 70% de todas las neoplasias intracraneales en la infancia ocrren en la fosa posterior.
Los sintomas y signos de estas lesiones son debidas primariamente a presion intracraneal
aumentada y secundariamente a compresion local del cerebelo y del talio cerebral. No
hay nada en la historia clinica o en la exploracion fisica que haga el diagnoéstico
histoldgico concluyente. Los sintomas y signos mas importantes de los tumores de fosa

posterior incluyen:

1. Cefalea: frecuentemente intermitente. Si el nifio es lo suficientemente grande, puede
referir la cefalea a la region occipital.

2. Vomito: el sintoma mas comun, es manifestacion de presion intracraneal
aumentada.

3. Inestabilidad para la marcha: el nifio tiende a caer frecuentemente.

4. Debilidad: fatigabilidad facil, contribuye ademas la malnutricion debida a vémitos

constantes.
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5. Estrabismo: como resultado de hidrocefalia ocurre paralisis de uno o mas nervios
craneales, frecuentemente el VI (14, 16, 17).

6. Nistagmus: aparece- en etapas tardias. Usualmente lateral, en ocasiones puede ser
vertical.

7. Convulsiones: son incomunes

8. Papiledema: Relativamente frecuente.

9. Agrandamiento de la cabeza: puede ser la primera anormalidad presentada.

10. Rigidez de cuello: ocurre cuando los tumores invaden la dura, ocupan la cisterna

magna o se extienden a través del foramen magno (11, 12)

Los tipos mas comunes son: meduloblastomas 30%, astrocitomas 30-40%, gliomas de
tallo 30%, ependimomas 7% (8), el resto cormresponde a hemangioblastomas,

gangliogliomas, papiloma de plexos coroides (1, 7, 8, 9, 11, 12, 17)

A pesar de los enormes avances en los métodos radiologicos la habilidad para enfocar el

diagnoéstico histolégico por imagen aun es limitada (3, 8, 10, 22).

La frecuencia de supervivencia en parte resulta de una variedad de causas que no
necesariamente reflejan el comportamiento biologico de estos tumores. Con los
modernos métodos de anestesiologia y mejoria en las técnicas quirurgicas, sin embargo,
la mortalidad operatoria ha disminuido significativamente. La cirugia y la radioterapia

aun permanecen como las modalidades primarias para prevenir las recidivas.
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EPIDEMIOLOGIA

Los tumores cerebrales en nifios difieren de los de adultos con respecto a varias
caracteristicas que resultan en diferente frecuencia de supervivencia, implicando que
diferentes factores pueden influir en las causas.

La proporcion de tumores de origen cerebeloso disminuye linealmente con la edad, de casi
70% entre aquellos de menos de 10 afios de edad, a aproximadamente 50% en aquellos en

edades entre 20 y 25 afios y casi de O entre los de mas de 55 aiios de edad.

Cerca de 75% de los tumores cerebrales en nifios son de origen glial. Los mas comunes, por
tipo histologico especifico son los meduloblastomas (16 a 29% de todos los tumores
cerebrales en nifios), astrocitomas (20 a 49%), ependimomas (6 a 17%) (1, 7, 8, 11, 12,
7.

CUADRO CLINICO

Los sintomas comunes de tumores de fosa posterior en nifios, son debidos generalmente a
hidrocefalia, la cual se reporta que se presenta en aproximadamente 90%. Estos sintomas
incluyen cefalea de predominio matutino, nauseas, vomitos, disartria, disfagia, nistagmus,
anormalidades pupilares, papiledema, el cual se reporta en 88% antes de la era de la
tomografia computada. Otro signo es la paresia del VI par craneal (14, 16, 17). En 10%

puede haber hemorragia intratumoral.



DIAGNOSTICO

Podra sospecharse diagnostico de tumor de fosa posterior mediante el cuadro clinico.
Posteriormente se realizaran estudios como son la Tomografia Computada, Imagen de
Resonancia Magnética utilizado comercialmente desde 1982 (10), Resonancia Magnética
Espectroscopica de craneo (22). Los estudios de neumoencefalografia y angiografia
actualmente solo tienen interés histérico. También deberan realizarse estudios de IRM de
columna por niesgo de desarrollar metastasis. En pacientes con alta sospecha de diagnostico
de astrocitoma cerebeloso, esto es innecesario y debe ser evitado por los altos costos y

consumo de tiempo (10).

TRATAMIENTO

Una vez hecho el diagndstico, se deberan administrar esteroides 8 a 48 hrs antes de la
cirugia. Los anticonvulsivantes y antibiticos profilacticos no estan indicados. Al momento
de la cirugia se deberan realizar una ventriculostomia y después realizar la reseccion
quirargica (17). En caso de hidrocefalia pre o postoperatoria se deberd realizar la
colocacion de un sistema de derivacion ventriculoperitoneal, con el riesgo de producir
metastasis a distancia, reportado en la literatura solo en meduloblastomas en una incidencia
de 0.4 a2 2.3 %. También se recurre al uso de tercerventriculostomia como tratamiento

coadyuvante, aunque se refiere que generalmente es innecesario (4).



TRATAMIENTO QUIRURGICO: El manejo quinirgico de estos tumores esta
determinado por los hallazgos histolégicos, porque los astrocitomas y los ependimomas
requieren de reseccion total, mientras que los meduloblastomas no (10, 20, 21).

Hay tres posiciones comunes para cirugia de tumores de fosa posterior: La posicién prona
(35%), posicion sedente (30%) y posicion lateral (15%). El abordaje es hecho de acuerdo a
la localizacion del tumor. Para tumores mediales y paramediales se prfiere utilizar
insiciones a través de la linea media del inion a C1-2. Los tumores laterales hemisféricos
son resecados a través de insiciones retromastoideas. El objetivo de la cirugia es la
reseccion de la lesion hasta donde sea posible resecar. Esto dependera del tipo de la

tumoracion.

La mortalidad después de una craniectomia de fosa posterior es de menos del 1%. Los
déficits neurologicos se presentan en apraximadamente 25% y el sindrome de meningitis
aseptica en 8%. Otras complicaciones son sindrome pseudobulbar, mutismo cerebeloso en
5a13%(2,4,5,6, 14, 15).

TRATAMIENTO MEDICO: El tratamiento médico consiste de radioterapia vy
quimioterapia después del tratamiento quirtirgico. Los astrocitomas pilociticos juveniles
son usualmente lesiones quirurgicamente curables (10, 20, 21, 25). Los astrocitomas
anaplasicos requieren de radioterapia mas quimioterapia. El meduloblastoma es uno de los |
tumores cerebrales mas radiosensibles en nifios. En ocasiones es necesario el tratamiento
coadyuvante con quimioterapia. La cirugia por si sola no cura los ependimomas, se debe

completar el tratamiento con quimioterapia, especialmente en las recidivas (6, 17).



MATERIAL Y METODO

Se realizo revision retrospectiva de todos los pacientes pediatricos con diagnéstico de
tumor de fosa posterior en un periodo de octubre de 1995 a septiembre de 1999.
Encontrandose 14 casos , los cuales se analizaron por grupo de edad, sexo, cuadro clinico,
incluyendo sindrome de cuadrohipertensivo, en base a cefalea, nausea, vomito y cefalea.
Sindrome cerebeloso, basindose en la presencia de marcha ataxica, dismetria y

disdiadococinesia.

La complicaciones tales como hidrocefalia que estuvo presente al ingreso en 12 pacientes,
los cuales fueron manejados con colocacion de sistema de derivacion ventriculoperitoneal.
En un paciente, se realizd derivacion ventriculoatrial, posterior a la reseccion de la
tumoracion. El tratamiento quirtrgico aplicado a todos los pacientes estuvo encaminado a
Ia reseccion de la lesion en su totalidad. La posicion del paciente fue prono o lateral. En
ninghn caso se utilizd la posicion sedente. El abordaje fue realizado mediante una

craneotomia suboccipital, ya sea medial o lateral, dependiendo de la localizacién del tumor.

No se encontraron metastasis a distancia. Se analizé también el uso de radio y

quimioterapia, asi como la tasa de mortalidad y recidivas tumorales.
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RESULTADOS

Los casos presentados en esta revision fueron 14 pacientes pediatricos con tumores de fosa
posterior, revisados en esta unidad por un periodo de 4 afios, los cuales representaron el
73% de todos los tumores intracraniales en la poblacion infantil. Cifras que coinciden con

la literatura.

Los pacientes presentaron un cuadro clinico caracterizado por sindrome de craneo
hipertensivo (100%), y sindrome cerebeloso (100%), de é€stos 12 pacientes (85.7%)

desarrollaron hidrocefalia.

Se encontraron 8 casos (57.1%) de edades entre 0 y 5 afios. 3 casos (21.4%) entre 6 y 10
anos. Y 3 casos {21.4%) entre 11 y 15 afios. Lo que concuerda con la literatura.Se

encontraron 9 casos (64.2%) del sexo femenino y 5 casos (35.7%) del sexo masculino.

E! periodo de inicio de la sintomatologia al momento del diagnostico fué de 4 dias a 6

meses, no encontrando relacion con el tipo histoldgico.

Se realizé colocacion de sistema de derivacion ventriculoperitoneal preoperatoriamente a
todos los pacientes con hidrocefalia (85.7%). Y en un paciente (7.1%) se realizé derivacion
ventriculoatrial después de la reseccion quirirgica del tumor por disfuncion del sistema de
DVP.

La reseccion total de la tumoracion fué realizada en 4 pacientes (28.5%) y reseccion de mas

del 90% en 10 pacientes (71.4%). No se utiliz6 la posicion sentada en ningtin paciente.

11



El tratamiento médico complementario consistio de radioterapia en 7 pacientes (50%) y

quimioterapia en 2 pacientes (14.2%).

Hubo dos pacientes (14.2%) que presentaron recidiva tumoral con diagndstico de
astrocitoma cerebeloso, en quienes se habia resecado menos del 100% de la lesion y que
requirieron de un nuevo procedimiento quirargico. Un paciente (7.1%) presenté hematoma
en lecho quirirgico requiriendo de intervencién quirdrgica inmediata. Un paciente (7.1%)

se reintervino quirurgicamente por diagnostico de pinealoblastoma.

El reporte histopatologico fué el siguiente: 7 casos de meduloblastoma, 6 casos astrocitoma

cerebeloso, 1 glioma de tallo.

4 pacientes (28.5%) fallecieron en un periodo menor de 5 afios. No se reportaron metastasis

a distancia.

12



DISCUSION

Dentro de los tumores de fosa posterior, que son mas frecuentes durante la edad pediatrica,
se reporta al meduloblastoma como el mas frecuente y el de mayor malignidad. En la
mayoria de los reportes se mencionan en el orden de meduloblastoma (31%), astrocitoma
cerebeloso (27%) y glioma de tallo (18%) (1,7,8,9,11,12,17).

Similarmente en el periodo de 1995 a 1999 en esta unidad hospitalaria se presentaron de la
forma siguiente: meduloblastoma (50%), astrocitoma cerebeloso (42%) y glioma de tallo
(7.1 %). No se reporté otro tipo histologico durante este periodo. Pero se reporta un caso

de pinealoblastoma en un paciente con diagnéstico previo de astrocitoma.

En cuanto al sexo se reporta por igual en la literatura mundiaj (6, 17, 12), en esta serie se
encontro, al igual que en los pasados 5 afios, una predominancia por el sexo femenino con
9 casos (64.2%) y 5 casos del sexo masculino (35.7%). Se refiere un mejor prondstico de
los pacientes del sexo femenino (19). Hubo una relacion inversamente proporcional con la
edad, presentandose la mayor parte de los casos (57.1%) dentro de los primeros 5 afios de

vida.

Todos los pacientes se presentaron con datos de sindromes hipertensivo y cerebeloso. Se
realizé colocacién de sistema de derivacion ventriculoperitoneal en 12 casos (85.7%) y un
paciente requirid nueva intervencion quirurgica para colocacion de derivacion
ventriculoatrial por disfuncién valvular en repetidas ocasiones. Lo que es contrario a la
literatura mundial, en la que se reporta que solamente un tercio de los pacientes requeriran
de una derivacién ventriculoperitoneal (5, 13, 61). Algunos autores mencionan la

importancia de la tercerventriculostomia previa a la cirugia de fosa posterior (1).

13




Es indispensable el uso de estudios radiologicos tales como TAC e IRM de craneo para el
diagnéstico, las cuales se realizaron a todos los pacientes de esta unidad. Tambi¢n el uso de
estos métodos diagnosticos para control de recidivas, las cuales se presentaron en 2 casos
(142%) y en un caso se realiz6 drenaje de hematoma en lecho quirurgico en el

postoperatorio inmediato.
Se debe realizar la reseccion quirdrgica de los tumores en forma total, ya que esto aunado al
uso de radio y quimioterapia favorece la sobrevida de los pacientes. En esta unidad se

administrd radioterapia a 7 casos {50%) y quimioterapia a 2 casos (14.2%).

No hay reporte de metéstasis a columna ni a cavidad abdominal.

14



- CONCLUSIONES

Dentro de los tumores pediatricos, los tumores de fosa posterior constituyeron el 73%, en el

periodo comprendido de octubre de 1995 a septiembre de 1999.

De ellos, el meduloblastoma fué el mas frecuente, como se habia reportado 5 afios antes en
esta unidad, seguido del astrocitoma cerebeloso. Asi como la predominancia del sexo

femenino, en estos 4 ultimos afios en el 64.2%.

De acuerdo a todo lo reportado en la literatura, en cuanto a frecuencia, aqui también se
observa una disminucion lineal con la edad, reportindose la mayor parte de los casos

(57.14%) en los menores de 5 afios.

Por tipo histologico se reporta el meduloblastoma de mayor malignidad. Se dice que el
astrocitoma cerebeloso es curable quirirgicamente, dada su benignidad. En esta serie se
reporta un caso de pineloblastoma en una paciente con diagnostico previo de astrocitoma

cerebeloso.

Los pacientes fueron evaluados, por el servico de urgencias y por la consulta externa,
realizandose el diagnostico por estudios de TAC e IRM, los cuales son armas
indispensables para planear el tratamiento quirirgico para reseccion de la lesion que fué
realizado a través de craniectomia suboccipital medial o lateral, de acuerdo a la localizacion

del tumor.
Se concluye ademas, que los tumores de fosa posterior siempre deben tratar de resecarse al

100%, especialmente los astrocitomas cerebelosos, ya que esto mejora el prondstico de los

pacientes.

15
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