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INTRODUCCION

DEFINICION DEL PROBLEMA

El meduloblastoma sigue siendo el tumor del sistema nervioso centzal
mas frecuente en la edad pediatrica [1,2,3,4,5] Esto implica un alto costo
tanto econdmico como emocional para los padres y un gran estiés fisico y
mental para los pacientes, sin mencionar €l enorme costo pata los servicios
de salud lo que implica el mangjo de este tipo de pacientes

Se conoce actualuente que la cirugia, la radioterapia y la quimioierapia
son necesartas para este tipo de pacientes Sin embargo se sabe poco de los
factores prondsticos 1mplicados en esta patologia y atin més en México
donde son pocas las instituciones que manejan a este tipo de pacientss

Es por tal motivo que pretendemos determinar cual ha sido la experiencia
en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez” en 1o que respecta a
la edad de presentacién, sintomatologia, tespuesta al (ratameento,
prondstico y mortalidad en pacientes atendidos por meduloblastoma de
1990 a 1999 Para realizar propuestas en cuanto a medidas diagndsticas
pionosticas v terapéuticas v, de tal manera intentar incrementar la
sobrevida de estos pactentes asi como reducn los efectos secundarios ai
fratamuento v finalmente proporcionar una mejor calidad de vida con las
minimas secuelas posibles

ANTECEDENTES

L as neoplasias del sistema nervioso central 1epiesentan la segunda causa
mas frecuente de este tipo de lesiones en la edad pediatrica, solo despuds
de las leucemias y son por mucho los tumores sélidos mds fiecuentes en la
mfancia [1] Su mcidencia varia ampliamente entie los diferentes paises
pero en general oscila entre dos a cinco por cada 100,000 por afio [1,6,7]
La presentacion en relacion al sexc es de 12 1 ( hombre  mujer) esto de
manera general [1]. pero se han observado variaciones pot sexo en algunos
tumores, asi como también se han reportado diferencias raciales [1,6]



El 90 por ciento de los turores mbactaneancs tiene su origen en el
tepido nervioso o en sus estructuras anexas como, las leptomeninges, la
glandula pmeal y estructuras de la regién paraselar [1]

Antertormente se reportaba que, los tumotes infratentoriales eran mas
frecuentes que los supratentoriales, incluso 1eportandose hasta en un 70%
de los casos 1eportados en algunas series[8] Sin embargo en la actualidad
se menciona que la mncidencia en cuanto a la localizacién de los tumores es
igual, e incluso en algunos ieportes se mencwona que los tumores
suptatentoriales son mas {1ccuentes, esto también ha sido reportado en una
revision realizada en nuestio pais [1] Lo antenior se ciee que no es
secundario a un cambio en el patién del comportamiento de tos tumotes, s1
no principalmente a un mejor diagnostico gracias a los avances cientificos
y tecnologicos como lo son la tomografia axial computarizada, la
1escnancia magnética y la mnovacion de nuevas técnicas quirGizgicas,
prircipalmente las microquuurgicas, asi como al desarrollo ¢ mnovadores
sistemas en los cuidados intensivos [1]

En cuanto a la edad de presentacion, estos pueden presentarse a cualquuer
edad de la vida Sin embargo este tipo de lesiones son mas frecuentes en la
infancia y de estos e! meduloblastoma, ¢l astrocttoma del cerebelo, el
ghoma del tallo cerebial, el craneofaringioma y los tumores
neuroectodermicos primitivos ( excluyendo al meduloblastoma) son los
mas frecuentes {1]

En un reporte realizado en nuestio pais se reportan a los ghomas como
los tumotes mas frecuentes (46 5%) que se dividen en astrocitomas supra €
mfratentoriales, gliomas del tallo cerebral, ependimomas mfra 3
supratentoriales, glhiomas de los nervios y quiasma opticos, ghomas mixtos,
oligodendroghomas y gangliogliomas en orden de fiecuencia En segundo
lugar estan los tumores neuroectodermicos primitivos (TNEP) (19 5%) de
estos los meduloblastomas son la causa mas frecuente v posteriormente los
tumores supratentoriales El craneofaringioma represento el 10 4% [1]



El meduloblastoma es el tumor méas frecuente en la edad pediatrica,
representa aproximadamente el 20-25% de los tumores tractaneanos en
mifios y asi mismo es el tumor maligno mtracraneal mas fiecuente en este
tipo edad [1,4,5] Este tumor surge del velo medular posterior del cerebelo
y tiende a crecer hacia la luz del cuarto ventriculo y al piso del mismo a
infilrar los henusferios cerebelosos y a  diseminarse al  espacio
subaranoideo [5] En términos geneiales el 30% se circunscribe al vernus,
el 32% se extiende al tallo cerebral, el 31% mvade los hemisfertos
cerebelosos y solo el 7% se localiza a un hemusferio cetebeloso Siendo la
vartedad desmoplasica la mas frecuente [1]

Su mcidencia en relacidn con la edad se ha reportado en otros paises
entte los 5 y los 10 afios {9], en nuestro pais se reportan maés
frecuentemente entie las edades de los 3 y los 8 afos [1], pero se ha
reportado casos en recién nacidos y en adultos [1] En los Estados Unidos
se 1eportan 350 nuevos casos al afio {10] La relacién hombre mujer es
generalmente 2 1[1,11] Esto ultimo principalmente en los nifios pequefios
sin embargo no paiece aplicable para los nifios mayores y los adolescentes
151 En México se 1epotta a este tipo de tumores tepiesentando el 152 %
de todos los tumores mtracraneanos y €l 318 % de los tumoics
infratentoriales [1]

El término meduloblastoma fue acufiado en 1925 en una publicacién
realizada por Bailey y Cushing [1] Este ultimo reportando su experiencia
con manejo quuurgice con sobrevida del 16% a tres afios [3]
Posteriormente en 1953, Patersson y Farr 1eportan la utihdad de la
radioterapia después de la cuugia y ellos 1eportan ya una sobievida del
53% a 3 afios [1] En el momento actual con mayor precision diagndstica
gracias a la tomografia axial computarizada, la resonancia magnética, las
mejores téenicas mcioquuurgicas, la radicterapra v la quimioterapia la
sobrevida a 5 afios alcanza en algunas series por encima del 50-70% v del
30-50% a 10 arfios {3,5,12.,13,14]

Los meduloblastomas macioscopicamente son lesiones fiiables de
consistencia blanda, y en su interior puede encontrarse zonas de necrosis y
hemortagia Este tipo de tumor se disemina principalmente por medio del
sistema ventuicular por via del hiquido cetalortaquideo, hecho que se ha



reportado en la mutad de las neciopsias de pacientes fallecidos potr esta
causa Los lugares de metastasis mas frecuentemente encontiados son el
canal espinal, las metastasis extra axiales son raras y principalmente se
telacionan a la colocacion de vélvulas de derivacion venfriculo-
peritoneales [ 1,5]

Microscopicamente ¢! meduloblastoma es una lesidn muy celular
compuesta de células ovales o redondas con nucleos hiperctomaticos con
citoplasma escaso, s¢ observa con mitesis importante; éstas tienden a
formar las llamadas pscudorrosetas y su origen atn en controveisia [5}]

Sin embarge se considera actualmente como un tumor de origen
embrionario, esto ultimo es lo aceptado por la O1ganizacién Mundial de 1a
Salud en su clasificactéon Dentro de este tipo de tumores a saber, aparte del
meduloblastomna  fambién  se  encuentran el meduloepitelioma,
neuroblastoma y el ependimoblastoma ElI térmio tumores
neuroectodérmicos primitivos es reservado para el meduloblastoma
(cerebeloso) y para los tumores con una moifologia similar presentes en
otros sitios del sistema nerviose central {5} Es importante no confundit a
los tumores neuroectodérmicos prinutivos de los llamados tumores
teratoides/ tabdoides atipicos de la infancia y de la muflez que se
caracterizan histologicamente ademas de lo encontrado en los TNEP por la
presencia de células rabdoides, epateliales y mesenquimatosas [15] Estos
ultimos tienen generalmente una edad de presentacion diferente y rara vez
responden a 1achoterapia y quumiterapia agresivas, lo cual conduce a un
pobre prondstico {15}

El meduloblastoma es un tumeor considetade como un  tumor
newtoectodérmico primitive, basado en el hecho de que no es exclusivo del
cerebelo v que tiene mucha semejanza con ofros tumores del sistema
nervioso central [1,5] Lo anterior ha side punto de contioversia que,
mcluso ha alcanzado discutidas opuwtones Sm embargo ha sido postulado
que una célula precursora multipotencial indiferencia como la célula de
origen del meduloblastoma/INEP [16] La viz de diferenciacidn
ptedommante es la newronal con varios grados de maduracion La
diferenciacion astrocitica demostrada por la expresion de la proteina
acidica fibnlar ghal ha sido encontrada en més det 50% de los



meduloblastomas [17] Se ha reportado que la expresidon de la proteina
anteriormente mencionada tiene un mayor 1iesgo de recaida para ¢l
meduloblastoma [18]

Se han reportade anormahdades citogenéticas en el meduloblastoma que
mplican {a formacion de un 1socromosoma 17g que resulta en la pérdida
de alelos sobre el cromosoma 17p que, se han reportado entre la mitad y
dos tercios de todos los casos estudiados de meduloblastomas [19,20] La
pérdida de heterocigocidad para el cromosoma 17p en el meduloblastoma
patece estar asociado con un prondstico pobre [19.21] Las mvestigaciones
paia la busqueda de un gen supresor especifico para meduloblastoma aun
contimua Un mecanismo que estd siendo amphamente reconocido en la
actualidad como un mnportante factor oncogénico es el balance altamente
regulado entre la proliferacion celular y la apoptosis [22] Un estudio ha
demostrado que la amplificacion de c-myc esté presente en un 29 4% de
los meduloblastomas estudiades [23,24] Otro estudio realizado en ratones
transgénicos ha mostrado mayor mnformacion sobie la supuesta mteraccion
entre los oncogenes, factores de crecimiento y los receptores de estos
factores y su influencia sobre la proliferacion, diferenciacion y la muerte
celular [22]

El cuadro climco principalmente estd 1elactonado a que la mayor parte de
los casos se orgman en el vernus cerebeloso, mvadiendo como ya se
comentd previamente, la luz del cuarto ventricuio y el piso del mismo,
por comsigmente obsttuyendo el sistema ventricular conduciendo a
manifestaciones de hupertension endocrancal, caracterizada por cefalea y
vomito que generalmente son de predonunio mamitine y que mejoran con
el transcurse de dia, la localizacién v el tipo es dificil de determunar por la
talta de cooperacion en relacion a esto en los pacientes pedidtricos, sin
embargo el no presentar este tipo de comportamiento no excluye el
dragnostico En los nifios mas pequefios, principalmente menoies de 3
afios, la hipertension endocraneana produce separacién de las suturas
cianeales v a la exploracion fisica puede encontrarse el signo del sol
nactente v el signe de Macewen, en estos casos el perimetro cefalico estard
anormalmente aumentado con fontanela anferior temsa vy amplia que se
acompafia de dilatacién de las venas del cuero cabelludo También puede



debutar o agregarse a lo anterior sintomas que sugicren lesion del sexto
par  craneal, ¢ incluso se han ieportado casos como sintoma de
piesentacién el mantener inclinada la cabeza hacia un lado [1.26]

La disfuncién cerebelosa se manifiesta principalmente por ataxia tanto
troncal como de la marcha, la evolucion de ésta puede ser lentamente
progiesiva o subita e incapacitante, que mmpide subsecuentemente la
bipedestacion e mcluso la sedestacion [1,26]

Este cuadio no es exclusivo del meduloblastoma, lo anterior describe
solamente la obstruccidn del sisterna ventricular y el compromiso a nivel
cetebeloso que pueden ser originadas por cualquier lesidon que mvolucie a
estas areas Pero cuando el cuadro es de corta evolucidn sugiere la
ptesencia de un meduloblastoma [1]

Poi le tanto el médico peneral, el pediatza asi como aguellas personas
que mantienen contacto continuo con los infantes deben reconocer de
manera temprana la sintorratologia y por que no decrlo asi, los signos de
alarma en cuanto a este trpo de lesiones, para que sean refendos a centros
con la wmfraestructira técnica v humana para descartar v en su caso atender
a los pactentes con este tipo de neoplasias de manera femprana para
mejorar su prondstico

Los estudios de neuroimagen son las herramientas mas importantes para
el diagnostico La tomografia axial computarizada v la resonancia
magnética con la adnumistracion intravenosa de gadolmio han sustituido a
1a ventriculografia v a la angiogiafia para el diagnéstico de estos tumores
14 que no son mvasivos v ofiecen un panorama amplio de la lesion [1.26]

En la tomografia axzal computarizada, s¢ aprecia como una lesién en la
linea media nfratentorial, en el sitio del vermus, gue ocluye el cuarto
ventriculo y por consiguiente demostrando hidiocefalia Las lesiones son
hiperdensas v captan de manera importante ¢l medio de contraste [1.26]



La 1esonancia magnética oftece informacidn con mayor detalle sobre el
tamafio, situacién y extensidn de la neoplasia, esto gracias a que se
obtienen mmagenes en cortes axiales, sagitales y coronales [1,5] En T1 se
observa hipomtensidad y en 12 la lesidn aparece hiperintensa, en mas del
90% de los casos se puede observar el cuarto ventriculo ocupado con
hidrocefalia subsecuente Ademaés una resonancia magaética con gadolinio
completa de la columna de manera preoperatoria es de gran valor paia
determiinar la presencia de metastasis a este nivel [5,26] Asi mismo un
estudio de este tipo ¢s preferido de manera prequunirgica sobre la posterior
al procedimiento ya que el estudio puede ser mal mterpietado como
metdstasis en caso de que exista sangre en el liquido cefalorraquideo y a
otros cambios postoperatoros [5]

Fl tratanmento es multidiscrplinario, se mvolucrtan el oncologo,
neuroctrupano, intensivista, pediatia, radioterapista, ect La mayoria de los
pacientes, a consecuencia de la hidrocefalia, 1equieren una vélvula de
derrvacion de liquido cefalorraquideo, pero lo mas recomendado es evitar
esta ultima medida o en caso de colocarse mstalar una valvula con filtio e
meluso una derivacidn externa, ya que el uso de la medida anterior parece
favorecer las metastasis extra axiales [1,3,26,27,28]

La reseccion tumoral tiene como medida principal tetirar la mayor parte
de neoplasia posible, lo anterior se ha logrado con la ayuda del
microscoplo quuutrgico, at aspirador uitrasonico y, en algunos casos donde
se cuenta con €ste. con el laser de didxide de carbono [5] La invasion
tumoral al tallo cerebial irmtara el procedimiento en cuanto a la reseccion
completa de la lesion va que no se deben realizar mtentos por hacerlo a
causa del alto nesgo de secuelas newoldgicas graves por lestones a este
nivel Esto también estd en relacidn al hecho de que el procedimiento se
realice en forma inmediata al diagndstice La 1eseccion total de la lesion
permite nuevamente el dienaye del liquido cefalorraquideo a través del
acueducto de Silvio Los newrocnuyjanos  frecuentemente iealizan la
1eseccidn de este tipo de tumor con el paciente en posicidn decubito prono.
1o anterzor con el objeto de evatar las complicaciones de embolismo de aue
a nivel del sistema nerviose central [27] La mortalidad en relacidn al
procedimiento quirurgico se reporta menor al 1% en centios especializados

(3]



Permanece en controversia si la 1eseccidén al 100% de la lesion  se
correlaciona con la sobrevida a largo plazo [5.26] Las técnicas de tmagen
postquirigicas son indispensables pata valorar la extension de la
reseccién y de la misma manera determinar si existen metastasis La
evaluacton postoperatoria también incluye, la resonancia magnética de la
columna y el examen de Hquido cefalorraquideo esto ultimo con el objeto
de determimar siembras espmales de las células tumorales a nivel raquideo

[5,29]

En este tipo de lesiones la radioterapia postquirurgica juega un papel
trascendental, sin embaigo se refiere que sélo debe administrarse en
pacientes con edad mayor a 48 meses, ya que proporcionarla a menores
puede producir secuelas graves [1], sm embargo en otro estudio hay
reportes de 1adioterapia en pacientes de 3 afios en adelante [5] La dosis de
radioterapia es de 335 Grays (Gy) al ctaneo, con una dosis de refuetzo a la
fosa posterior de 20 Gy Asi mismo la columna 1ecibe de 35 a 40 Gy,
administrandose lo anterior en un lapso de 6 semanas [I] Sin embargo
existen varios esquemas a lo anteriormente comentado que en los ultimos
aftos han aparecido v que parecen tener mayor efectividad y menos efectos
colaterales v éstos se aplican de acuerdo al grado de riesgo del paciente

[30,31,32]

La quimioterapia también es parte escncial en el tratamiento y de 1gual
manera depende de la edad y del giado de riesgo del paciente En un
pactente con rtiesgo Standard ( reseceidn quiruigica mayor al 90% sin
diseminacion leptomeningea } habitualmente no se incluye la quimioterapia
y solo se usa como parte de protocolos de estudio En pacientes con 11esgo
alto o pobre prondstico { tumor residual, disemmacidn leptomeningea) se
usan CCNU, cisplatine y vinenstima o se mcluyen en ptotocolos de
mvestigacion [5,33] En pacientes menores de tres afios se usa el protocolo
"POG baby" que incluye dos ciclos de vincristina y ciclofosfarmida
alternandose con un ciclo de cisplatino y etopdsido o se incluyen en
protocelos de mvestigacion [S] Los protoceclos de quimioterapita pueden
vanar dependiendo del centro, peto en genetal los protocolos derivan det
Childien s Cancer Group. Pediatiic Oncology Group y de 1a International
Society of Pediatric Oncology [5,26.32,34]



En los casos de recurrencia el prondstico se torna sombrio [5,35,36] El
manejo depende de

1 Si estd localizada a la fosa posterior ( en el cual ¢l manejo serd cirugia
seguida de quimuoterapia con multidrogas que mncluyan farmacos no
administrados previamente en ese paciente)

2 S1 hay diseminacién leptomeningea (terapia intratecal y sistémica, pero

aun continuan los protocolos de mvestigacién)

St hay enfermedad nodular en la médula espinal

4 81 hay metastasis extia axiales

W

Para los cuatio puntos anteriores, existen varios protocolos [5,36.37,38]

Sin embargo continuan desarrollandose nuevas modalidades terapéuticas’

1 Terapia fotodinamica para tumores de fosa posterior [39,40]

2 Radiocirugia [5]

3 Nuevas formas de quimioterapia como el uso de barteras osmdticas
hemato-encefalicas [41.42]. etc

En resumen, ¢l meduleblastoma es la neoplasia del sistema nervioso central
mahgna méas frecuentemente de la infancia, tequiere de un diagndstico
temprano, manejo multidisciplmario por expertos en el ramo, debe inclun
cirugia, 1adwterapia vy qumioterapia El prondstico depende de manera
importante  en su deteccion temprana, de los factoies de riesgo vy de las
medidas terapéuticas aphcadas de manera adecuada y oportuna



JUSTIFICACION

Hasta el momento no se han realizado estudios en el Hospital Infantil de
México “Federico Gémez” que anahcen las estrategtas terapéuticas y la
sobrevida con las modahdades de tratamrento en pacientes con
meduloblastoma en la vltima década Con lo anteriormente comentade y lo
observado en los ultimos 10 aftos en nuestra Institucidn podriamos
determmar que modahdades terapéuticas han oftecido una mejor
expectativa de mejorfa y curacidn a largo plazo y asi mismo poder
fundamentar la busqueda de mejores opciones de tratamiento



HIPOTESIS

Por ser un estudio setrospectivo, desctiptivo no requiete de hipotesis

11



OBJETIVO GENERAL

Determinar la sobtevida en los pacientes atendidos en el Hospatal
Infantil de México “Federico Gomez” con el  diagndstico de
meduloblastoma en la ultima década, con ¢l fin de conocer que factores y
que esquemas terapéuticos ofrecen una mayor supervivencia en este tipo de
pacientes en nuestro hospatal
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OBJETIVOS ESPECIFICOS

Describit  las  catacteristicas climicas de los pactentes con
meduloblastoma de 1990 a 1999

Describu los diferentes modalidades de tratamiento utilizados en el
periodo 1990 a 1999 en los pacientes con meduloblastoma
(quirurgico r1eseccién parcial o reseccién total), radioterapia y/o
quimoterapia

Describir la supervivencia de acuerdo al fratamiento tecibido



II

m

v

VI
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MATERIAL Y METODOS

DISENO

Definicion del umverso poblacion atendida en el Hospital Infantil
de México “Tederico Gémez” de 1990 a 1999 con el diagnéstico de
meduloblastoma

Tamaiio de la muestta depende de los pacientes dispuestos por el
archivo clinico del Hospttal Infantit de México

Definicion del grupo testigor No amerita

Criterios de mclusion
Pacientes con diagnostico de meduloblastoma corioborado pot
estudio histopatologico en el pertodo comprendido de 1990 a 1999

Cuterios de exclusion
Expediente incompleto en la informacién que se requiere

Definicion de vanables y unidades de medida

Se obtendra informacton acerca de las siguientes vatiables

- Fdad {(tiempe transcurtido desde el nacimiento hasta la fecha)
- Sexo {condicidn que se piesenta cuando se presentan Gvules en
fa mujer ¥ testiculos en el hombre)



- Edad al diagndstico (tiempo transcurrido desde el nacimiento
hasta el momento de diagndstico)

- Presentactdon clinica al diagndstico (signos y sintomas que
presenta el paciente por lo cual se llego al dragndstico)

- Dhagnéstico histopatotogico de meduloblastoma {muestia de
tejido tumotal con presencia de lesion muy celular con nucleos
hiperciomaticos con crioplasma €scaso, que muestran mitosis
umportante)

- Localizacion (sit10 anatémico del sistema nervioso central donde
se ubico el tumor al diagnostico)

- Presencia o ausencia de metastasis al diagndstico {presencia o
ausencia de lesiones tanto axiales como extra axiales derivadas de
lales16n priumaria)

- Tipo de tratamiento rectbido (modalidad terapéutica empleada)

- Tratamiento recthido

Cirugia.

-reseccidn  total  (extupacion  del  100% del tumot
demostiado por estucho de newroimagen postquirurgea)

-parcial (%) (extirpacion menor al 100% del tumor
demostrade por neuroimagen postquirzgica)

-biopsia {toma de muestra de tejido)

Radioterapia

-dosis (cantidad de Giays admunstrados)
-sitio (ubicacidn anatomica donde se aplico 1a dosis)

Quimioterapia

-farmacos (agentes quimicos que tienen ciertas propredades
bioldgicas que se emplean para obtener un beneficio)

-dosis (cantidad de farmaco adnumstrado en relacidn al peso)

-numero de ciclos

-cfectos secundarios (eventos no deseados a consecuencia
del empleo de algun farmaco)
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- Respuesta del tumos.

Remision completa: desaparicion de todo ¢l tumor en los
estudios de imagen de control (TAC o RM) y al menos un mes sin
manejo

Disminucion de la enfermedad reduccion del 30% del tamafio
de la masa en los estudios de mmagen vy por lo menos 1 mes s
mangjo ¢ con dismmucion de la dosis del mismo, con mejoria
neuroldgica o al menos estabilidad o sin deterioro

Enfermedad estatica: sin mejoria desde el diagndstico

Progiesion de la enfermedad mcremento del 25% o maés del
tamafio del tumor o apancidn de tumor en cualquier otio lugar

observado en los estudios de imagen, manejo sin cambio o aumento
en la dosis del mismo Detetioro neurologico

- Estado clinico al momento de su ultima visita y fecha
Abandono paciente que se retwa voluntariamente del
tratamiento previo a la terminacidon de la terapéutica
plancada
Vivo con actividad tumoral
Vivo sin actividad tumoral
Fallece con actividad tumoral
Fallece sin actividad tumoral
- fallecinuento

fecha (indicacidn del dia)
causa (motrvo que condujo a la muerte del paciente)
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VI  Seleccion de fuentes de mformacién, métodos, téenicas vy
procedimientos de recoleccidén de la informacidon

- se utilizara el expediente clinico de los pacientes con diagndstico
de meduloblastoma

VIII  Analisis estadistico

- Se utilizara estadistica descriptiva (medias porcentuales) para las
caracteristicas clinicas

- Se utihzard prucba de Kaplan Meyer pata la sobrevida y lag
modahdades terapéuticas y su cwracidon se comparara por la
prueba de log-rank
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RESULTADOGS

Se encontraron 64 pactentes en un periodo de 10 afios, de los cuales se
incluyeron para el estudio 48 pacientss, ya que el resto, el expediente
estaba mcompleto 0 no se encont1d en el archivo clinico de la institucién
De los 48 pacientes que 1epresentan el 100%, pertenecen al sexo masculino
28 pacientes (58 3%) v del sexo femenmo 20 pacientes (41 6%), con una
relacién hombre : mujer del 141 ( como dato anexo de los 16 pacientes
que no se encontrd expediente 11 fueron del sexo masculino y 5 del sexo
fernenino, incluyendo a estos pacientes a 10s anteriormente comentados 39
fueron del sexo masculino iepresentando el [609%] v 25 del sexo
femenino representado [39 1%)], por lo que la 1elactén hombre : mujer
seria 156 1)

De los 48 pactentes las edades de presentacidon oscilaron desde los 10
meses  hasta los 14 afios 1lmeses al momento del diagnéstico, con una
media de 5 afios 3 meses, 1as edades mas fiecuentes de presentacién fueron
de los 2 alos 7 afios con el pico maximo de los 3 a los 4 afios

De los 48 pacientes 17 (35 4%) eran oniginarios del Estado de México.
10 (28 8%) del Dustrito Federal, 6 {12 5%) del E'stado de IHidalgo, 5
{1G 4%} del Estado de Guerrero, 2 (4 1%) de los Estados de Veracruz v de
Guanajuato, y 1 paciente de los estados de Querétaro, Oaxaca, Puebla y
Whchoacan (8 3%)

En cuanto a la presentacion clinica los signos y sintomas mds
frecuentemente documentados fueton, vomito en 42 pacientes (87 5%).
cetatea en 40 (83 3%). ataxia en 39 ( 812%), perdida de peso en 8
(16 6%). diplopia en 6 (12 5%), wrnitabilidad en 6 (12 5%). astemia en 4
{8 3%0). somnolencia en 4 (8 3%) y menos fiecuentemente se refieten otros
sintomas y signos como, admanua, fiebre, alteractones del lenguase,
parélisis de pares craneales (VIL IX, X, XI, X1i), amaurosts, mchnactén
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de la cabeza, dismetria, cervicalgia, estrabismo, exoftalmos, pardlisis de
miembro superior derecho, regiesion del desarrollo psicomotor, fotofobia,
parestesias, mistagmo horizontal, ptosis palpebral, temblor, crisis
convulstvas tonico-clonicas generalizadas, ataque al estado general,
hiporexia, dolor abdomnal, dislexia, pahidez e mcluso un caso se reportd
con drartea crénica

En cuanto al tiempo de evolucién previo al diagndstico este oscald desde
5 dias hasta 10 meses En 39 pacientes ( 81 2%) ¢l tiempo de evolucidn
fue menor de 3 meses v en 19 pacientes ( 39 5%) el tiempo de evolucién
fue menor de 31 dias

Del estudio histopatolégico 46 pacientes tuvieron el diagnostico de
meduloblastoma desmoplasico, 1 de medulomuoblastoma y 1 més de
meduloblastoma con anaplasia acentuada ( 1 de los 48 pacientes ademas
del meduloblastoma presentd un tumor frontal detecho que
histologicamente se reportd como astrocitoma anaplasico, otto paciente
también con diagndstico meduloblastoma piesentd papiloma de plexo
coroides del tercer ventriculo)

D¢ 1o que respecta a las metdstasis al diagndstico se corroboraron en 6
(12 5%) pacientes, en & (16 6%) no se documento ( 2 por muerte posteriot
a 1eseccidn quirurgica, 2 por abandono previo a estudios de extensidn, 3
sin referise el motive especifico en las notas de expediente clinico v en
une por traslado a otra imstitucion) De los 6 pacientes con metastasis al
diagnostico, 1 presentd metastasis en mesencétfalo y talamo, 5 presentaron
enfermedad en médula espmal {uno presento ademas en bulbe raquideo y
ot:o mas presentd en la duramadre), en 34 {70 8%) pacientes no se
documentaron metastasis al diagnéstico tanto por mmagen ni en el estudio
de liqmdo cefalorraquideo Excluyendo aquellos en quienes no se pudo
documentar o exclun las metastasis €l porcentaje de metastasis al
diagnostico fue del 15%

De los 48 pacientes, 47 {97 9%} fueron sometidos a reseccidon quiruigica
y uno (2 1%) estuvo fuera de tratamiento quiruigico ya que se encontrd una
gran masa que se reportd como nresecable
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De los 47 pacientes sometidos a reseccion de la neoplasia, se reporian
con el 100% de reseccion de la lesion 22 (46 8%) pacientes, con el 95% se
teportan 5 (10 4%). con el 90% de reseccion 9 (18 7%), con 85 % de
1esecetén 1 (2 1%), con el 80 % se enconfraron 5 (10 4%), con 70% se
1eporta 1 (2 19), con 60% se teporta 1 (2 1%) v con ¢l 50% de reseccidn 1
(2 1%), pot lo que se puede concluir que el 46 8% de los pacientes tuvieron
1eseccion total y el 53 2% reseccion subtotal En 2 (9 4%) pacientes no se
retiere en las notas clinicas del expediente v uno de estos no se refiere en
la nota de traslado de la institucion donde se realizd el procedumiento

quiruigico

La mortalidad postquuutgica fue de 5 pacientes (104%), dos por
hemorragia intracraneal, dos por edema cerebral importante y 1 por sepsis
nosocomial que evoluciono a choque septico

Se 1ealizd colocacion de valvula de derivacion ventriculo perttoneal en
39 pacientes { 812%) y © pacientes ( 18 8%) no amerdaron de tal
procedimiento

La radioterapia fue administrada en 34 pacientes (70 8%) v en los 14
pacientes ( 292%) en quenes no se aplico se debid a las siguentes
causas en 6 pacientes por ser menores de 3 afios. en 4 pacientes por muerte
posterior a la reseccion quinrgica, en 3 pacientes por abandono y en 1 por
motivo no especificado en expediente climico De los 13 pacientes que
lograton la remusidn completa 13 (86 7%) de ellos 1ecibieron esta
modalidad terapéutica y solo dos (13 3%) no la 1ecibieron De los que
permangcen vivos al momento del estudio (13 pacientes) 12 (92 3%)
1ectbieron radioterapia y sclo uno (7 7%) no la recibié y el motivo fue por
ser menor de 3 afios

Se utihizé quumioterapia en 33 ( 68 7%) pacientes y los 15 (31 3%)
pacientes a los que no se admiustto fue por los siguientes mottvos 3 pot
defuncion posterior a 1eseccion quirurgica, 4 por abandono, 4 por motivo
no espectticado en el expedwente clinico y 2 pacientes aparentemente pos
reseccion completa de ia lesion
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El esquema de quimuoterapia més utihzado foe carboplatino mas
etopdsido en 17 (35 4%), seguido de ciclofosfaruda a dosis escaladas,
carboplatino y etopéside en 7 (14 6%); mostaza nitrogenada, vincristina,
procarbazina y prednisona en 6 (1235%); por ultimo ifosfamida,
carboplatmo y etopostdo en 2 (4 2%) Ver tabla 1

Tabla 1 Esquemas de Quimioterapia Utilizados

Frecuancia Porcentaje

Ciclofosfamida, 7 14 6
carboplating, vp 16

Carboplatino, vp16 17 354

Hosfamuda, 2 42
carboplating, vp 16

Mostaza) 6 12 §
nitrogenada,
vincrisiing,
prednisona y|
! procarbazina

Metotrexate, il 21

agrabmosido C ¢ ;

hidrocortisona

Tota 33 887
Sin quimioterapia 15 313
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La sobrevida global piomedio en los pactentes con reseccidn parcial por
esquema de quimioterapia fue la sigwiente 7733 meses para los que
recibieron ciclofosfamida, carboplatmo y etopoésido, 22 11 meses para
carboplatino y etoposide, 79 6 meses para mostaza nitrogenada. vineristima,
prednisona y procarbazina {(MOPP) La sobrevida global promedio a 40
meses pata los pacientes con <l esquema MOPP fue del 62% y paa
aquellos con el esquema carboplatino y etoposido fueron del 35% Ver
figura 1
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La sobrevida global promedio para pacientes con reseccién total por
esquema de quimioterapia fue la sigmente 28 meses para pacientes que
recibieren ciclofosfarmda, carboplatine y etoposide, 77 73 meses para
carboplatino y etopdésido, 60 meses para ifosfamuida, carboplatine y
etoposido, 27 6 meses para mostaza nitrogenada, vineristina, procarbazina
v predmisona La sobrevida global promedio a 40 meses para aquellos
pacientes con el esquema de carboplatino y etopdsido fue del 60%, para
aquellos con el esquema ifosfamida, carboplatine vy etopdsido fueron del
45%, para el esquema MOPP fue del 35% A 60 meses la sobrevida para
los pacientes con esquema carboplatino y etopdsido fue de 60% y para el
esquema tfosfamida, carboplatino y etoposido del 45% Ver figura 2
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La sobrevida libre de enfermedad promedio en pactentes con reseccidn
parcial por esquema de quiroterapia fue 3 33 meses para los pacientes
que recibieron ciclofosfamida, carboplatino y etoposido, 15 meses para los
pacientes con carboplatino y etopdsido, 73 3 meses para los que recibieron
mostaza nittogenada, vinctistina, procarbazing y predmnisona La sobrevida
hibre de enfermedad, a 30 meses para aquellos pacientes con el esquema
MOPP fue del 65% y para aquellos con el esquema de carboplastino y
etopdsido fue del 35% Ver figura 3
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L a sobievida libre de enfermedad promed:o para pacientes con reseccion
total por esquema de quimioterapia fue la siguienter 18 6 meses paia
ciclofosfamida, carboplatino y etopdsido, 69 5 meses pata carboplatino y
etopoésido. 49 meses para ifosfamida, carboplatino y etoposido, 14 6 meses
para mostaza nitrogenada, vincristina, prednisona y procarbazina La
sobrevida libre de enfermedad para estos pacientes, a 30 meses fue de la
siguiente manera para ¢l esquema de ciclofosfamida, carboplatino y
etopdsido fue del 63%, para el esquema carboplatino y etopdsido del 62%.
para el de 1fostamida, carboplatino y etopésido fue del 50% vy del 33%
para el MOPP, a 40 meses fue para el esquema de carboplatino y
etoposido del 62% ( este se continuo hasta los 100 meses) y para el de
ifosfamida, carboplatino y etopdside fue del 30% ( conservandose hasta los
95 meses Ver figura 4
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En cuanto a la respuesta del tumor al tratamuento se reportan de la
siguiente mangra

Remusion completa 15 pacientes ( 31 2%)

Recaida 14 pacientes (29 1%9%)

Enfermedad estatica 1 paciente (2 1%0)

Progresion de l1a enfermedad 9 pacientes (18 7%)

Desconocido por no referirse en expediente clinico 2 pacientes (4 1 %)
Desconocido por defuncion previo a estudios de extensidn 6 pacientes
(12 5%)

7 Desconocido por traslado a otra wstitucion 1 paciente ( 2 1%)

N e Gl b —

1a sobrevida libre de enfermedad de acuerdo a la respuesta del tumor al
tratamiento tue de la siguiente manera Para quienes lograron remision
completa fue det 82% a 120 meses para los que presentaron recaida fue del
25% a 35 meses y para aquellos con enfermedad estatica fue del 22% a 10
meses Ver figura 3
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En lo que respecta a las recaidas, 4 (28 5%) fueron a neurogje,
3 (21 4%) a sitio primario, 2 (14 2%) supratentoriales, 2 {14 2%) supia e
wnfratentoriales, 2 (14 2%) a encéfalo y neuroeje y 1 (7 1%) a newoegje y
meninges Por lo que el neurogje estuvo comprometido en 7 (50%)
pacientes de los 14 con 1ecaida

En lo que se refiere a la ley de Collins ( conocido como el pertodo de
11esgo de recurrencia [edad al diagnéstico mas 9 meses], por lo gue los
pacientes sin evidencia de 1ecutrencia en este periodo se pueden considerar
cutados) todos los pacientes que presentaron recaida {14 pacientes)
presentaron la misma dentio de este periodo  De los que lograton una
remisi6n completa v que continuan con vida al momento del estudio (13
pacientes) 7 aun estan dentro de este periodo y 6 estan fuera del mismo

El cuanto al abandono al tratamiento se repoitan 18 ( 37 5%)
pacientes 8 abandonaron posterior al diagnostico, 9 postertor arecaiday 1
paciente postenor a la confirmacién de fa progresion de fa enfermedad

De los pacientes con remusion completa (15 pacientes), 12 (80%)
pacientes tuvieron reseccion del 100%, 2 (13 3%) del 90%) v 1 {6 6%) del
70%

De los pacientes con reseccidn al 100% (22 pacientes), 12 (54 5%)
lograron la remusion completa

En lo que respecta al sexo los 15 pacientes que lograron la remision
corapleta. 8 (53 3%) fueron del sexo masculmo v 7 (46 7%) del sexo
femenino
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En los que respecta al estado actual de los 48 pacientes se 1eporta de la

slguiente manera

1

Defuncion 17 (33,4%) pacientes (de las causas de la defuncion, 10
secundario a choque séptico, 2 por hemorragia intracraneal, 2 por
edema cerebral mmportante, 1 por choque neurogénico, 1 por mvasion de
la enfermedad a mesencéfalo y el talamo, 1 por causa desconocida)

Vivos al momento del estudio 13 (27 0%) pacientes 9 pacientes
persisten  con secuelas (4 con déficit motor y/o ataxia, 3 con déficit
cognoscitivo, 1 con talla baja y, uno con déficit motor y déficit
cOognoscitivo) 4 pacientes permanecer sin secuelas

Desconocido. 18 pacientes (6 por abandono postenior a recaida, 2 por
abandono posterior a 1emisidn completa, 5 por abandono a tratamiento
stendo pacientes hospitalizados graves, 1 por traslado a otra institucién
y 4 por abandono s referir en nota clinica estado clinico al momento
del mismo)

De las 17 defunciones solo se tealizd una autopsia (5 8%) Fl paciente en

el cual fue realizada la necropsia fallecid por choque séptico con dafio
multiorganico y s evidencia de tumor en fosa posterior nm1 metastasis
axiales o extra-axiales

De los pacientes vivos (13 pacientes) al momento del estudio 6

{46 1%) son del sexo masculino v 7 del sexo femenmo (33 9%)
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DISCUSION

Con los resultados obtenidos en el estudic observamos que la incidencia
del meduloblastoma con relacidn al sexo €s° hombre. mujer 1 4:1 el cual
es muy semejante a lo publicade en la literatura la cual es de 13.1 a 2.1
(hombre muger) segun la serte [1,11], pero otro estudio sole 1eporta un
discreto predominio del sexo masculino [5]

En cuanto a la edad de presentacién el de menor edad fue de 10 meses y
¢l de mayor de 14 afios 11 meses La edad media fue de 5 afios 3meses, con
presentacion mas frecuente entie los 2 y los 7 afios, la cual difiere
discietamente de los teportado en la literatura de habla ingresa la cual
menciona estar entre los 5 y 10 afios [35,9] y, muy semejante 2 una
publicacion realizada en nuestio pais donde se 1eporta entre los 3 y los 8
afios [1] El pico maximo de presentacion en nuestro estudio fue de los 3
a los 4 afios

En lo referente a su aparicion segun 1a regién geogréafica de nuestro pais
los seis estados con mayor frecuencia son Estado de México (17
pacientes), Distrito Federal (10), Hidalgo (6). Guerrero (5), Veractuz (2),
Guanajuato (2) Sin haber reportes de lo antenior en el estudio 1ealizado
previamente en otra mstitucion de nuestio pais

En cuanto al cuadio c¢linico la sintomatologia mas frecuentemente
encontrada fue el vomito ( 87 5%). segutdo por Ia cefalea (833%) v la
ataxia (812), y menos frecuentemente perdida de peso, diplopia,
mritabilidad, astenia, sommnolencia y, de manera aislada figbre, adinamia,
alteraciones del lenguaje, compromiso de pates craneales, inclinacidén de la
cabeza, dismetria, cervicalgia, monoparesia, parestesias, 1egresion del
desarrollo psicomotor, crisss convulsivas, dolor abdominal, y en un caso
diarrea cionica  La mayoria de los anteriores va commentados en la

Iiteratura J1,5.26,43]
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Lo observado es semgante a lo encontrado en la hiteratura va que se
refiete que la sintomatologia principalmente es secundatia a los datos de
hipertenston  intracraneana, al sindrome cerebeloso v menos
fiecuentemente a otros datos de lesion focal [1,26,43] Sin embargo sin
referirse la fiecuencia de la presentacion del cuadio clinico en ninguno de
los estudios

El tiempo de evolucion previo al diagndstico fue €l mas breve de 5 dias
y ¢l de mayor tiempo de 10 meses Pero en el 812% la evolucién fue
menor de 3 meses v en el 39 1% fue menor de 31 dias Lo anterior
también sin 1eferencia en los estudios previos Solo se menciona en la
literatura que un cuadio con datos de hupertension infracraneana y
disfuncion cetebelosa de corta evolucion sugiere la piesencia de
meduloblastoma {1]

En lo referente al estudio hustopatolégico el 935 8% presentd 1a vaniedad
desmoplastca, el 2 1% se refiere como medulomioblastoma y el 2 1%
como meduloblastoma con anaplasia acentuada Lo anterior también sin
referencia en la hiteratura revisada

Las metastasis en los pacientes estudiados en nuwestia Instifucion se
reportaton en el 12 5%, excluyendo a los pacientes en quienes no s¢ pudo
documentar o excluirse la diseminacién, la incidencia se modificaria a un
15%, siendo el neurceje el lugar mas frecuentemente mmplicado (83 3%) y
en uno de los anteriores con entermedad en bufbo raquideo v en otro en
duramadre Solo un paciente (16 7%) no presentd enfermedad a mivel
medular pero lo hizo a nmivel mesencefalico y el tdlamo En 8 pacientes no
se documento y en 34 pacientes no hubo evidencia de metastasis ni por
newrormmagen n1 por Hgwdo cefalommaquidee En un estudio realizado en
nuestro  pais  s¢  refieren que  disemmacidn  estd  presente  en
aproximadamente el 50% de los pacientes en los estudios de nectopsia [1],
sm embargo lo anterior no puede compararse con nuestro estudio ya que
solo se realizd una necropsia en un paciente que  falleciendo por
cornplicaciones de la quumioterapia En otio estudio se iefiere que la
diseminacidn es comun pero sm referr la meidencia [5] Otro estudio
refiere las metéstasis en el 32% de su poblacion estudiada [29] Un estudio
realizado en nuestro pais [1] refiere que ¢l lugar de diseminacién mas
frecuente es ¢ canal espinal, semejante a lo observado en nuestro estudio
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Se refierte en la literatwra que es importante la 1ealizacion de la
1esonancia magnética con  gadolmio méas el estudio de liquido
cefalortaquidec para documentar o descartar al 100% la diseminacion
de la enfermedad |29]

De los 48 pacientes, 47 (97 8%) pacientes fueton sometidos a 1eseccidn
quirargica. se reporta un 46 8% en el cual la reseccidon fue del 100%, esto
discretamente menor a lo reportado en la literatura donde se refiere el 54%
de reseccion al 100% [11] En el 76 6% de los casos la 1eseccidn por lo
menos fue del 90%. esta cifia es muy semejante a la reportada en la
literatura [ 3]

La moitalidad postquirugica se reporta del 104%, esta difiere
ampliamente de lo reportado en la hiteratura en la cual se menciona set en
algunas series menores al 1% [5] y en otro se menciona ser casi nula [43]

Los pacientes que ameritaron permanencia de un sistema de dervacion
de liquido cefalorraquideo em nuestro estudio fue del 812%, esto a
diferencia de lo 1eportade en otfios estudios la cual se 1efiere del 40%

[5.27,28]

Dentro de la modalidad terapéutica de la radicterapia esta fue empleada
en el 70 8% de los casos y en los que no se utilizd cas: la mitad de estos
fue pot ser menotes de tzes afios Sin embargo hay teportes en la hiteratura
en donde la radioterapia se ha utilizado en dosis menoies a las habituales
en pacientes de bajo 1iesgo ( > 3 afios. sin tumor fuera de Ia fosa posterior
y reseccion casi total) [5.26] pero observandose una mayor falla en la
1espuesta terapéutica y mayor indice de 1ecaidas De los 15 pacientes con
remus16n completa el 86 7% de los casos recibieron radioterapa y de los 13
pacientes vivos al momento de estudio el 92 3% recibicion esta modalidad

terapéutica

La gqumioterapia como modalidad terapéutica fue empleada en 68 7% de
los casos vy en el 1esto ne se aplicd por defuncidn posterior a ciugia,
abandono al iratamiento. 1eseccion completa y en algunos sin referizse el
motive en el expadiente clinico
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El esquema de quumioterapia mas utilizado fue carboplatino maés
etoposido (354%), el segundo méas utilizado fue ciclofosfanuda,
carboplatino y etopésido (14 6%), el tercer esquema fue mostaza
nitiogenada, vincristina, procarbazina y prednisona (12 $5%) v el menos
utilizado fue ifosfamida, carbopiatino y etopdsido (4 2%) Ver tabla 1

La sobievida global promedio en pacientes con 1eseccion parcial en
refacion al esquema de quimuoterapia fue de' 79 6 meses para ef esquema
de mostaza nitiogenada, vincristina, procarbazina y prednisona (MOPP),
seguido de 22 11 meses para carboplatmo y etopdsido y, de 7 33 meses
para ciclofosfamida, carboplatino y etoposido La sobrevida global
promedio a 40 meses para los pacientes que recibiezon MOPP fue del 62%
y del 35% para aquellos que recibieton carboplatino y etopdstdo Lo
anterior sugicie que para aquellos pacientes con reseccién quirwgica pacial
el esquema MOPP puede ser un buen esquema de quimioterapia, lo
anterior a diferencia de la Itteratura donde s¢ recomienda pata pacientes
con riesgo alto (fumor 1esidual, diseminacion leptomeningea) un esquema
con CCNU, cisplatino v vincristing [5.26]

La sobievida global promedio para aquellos con ieseccion total en
relacidén con la quumioterapia fue de 77 75meses para el esquema de
carboplatino y etopdsido, 60 meses para ifostarmda, carboplatmo y
etoposido, 28 meses para aquellos con ciclofosfamuda, carboplatino y
etopésido, de 276 meses para  mostaza nitrogenada, wvincristina,
procarbazina y piednisona (MOPP) Por lo gue la sobtevida global
promedio a 40 y 60 meses fue del 60% pata el esquema de carboplatine vy
etoposido v del 45% para el de ifosfamida, carboplatine y etopdsido Por
lo que el esquema de carboplatino y etopdstdo parece ser un buen esquema
para aquellos pacientes con reseccion total, pero llama la atencidn que el
agregar un agente alquilante no mejoro la sobrevida sino aparentemente
disminuyo  la sobrevida en estos pacientes Lo anterior en relacion a lo
mencionado en la literatura donde se recomienda reconsiderar el use de
quimuoterapia en pacientes constderados de bajo riesgo ya que este tipo de
modalidad terapéutica no parece mejorar la respuesta del tumor m la
sobrevida [5.26,43]
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La sobtevida libre de enfermedad promedio en pacientes con reseccién
parcial segun quimuoterapia fue 73 3 meses para aquellos con esquema de
mostaza nitrogenada, vincristina, procarbazina y prednisona, 15 meses para
carboplatino y etopdsido. 3 33 meses para ciclofosfamida, carboplatine y
etopostdo La sobrevida Ihibre de enfermedad a 40 meses para el esquema
MOPP fue del 65% y del 35% para el de carboplatino y etoposido Lo
anterior sugiere que aquellos pacientes con reseccidn parcial parecen
beneficiarse de Ia quimioterapia v mas del esquema MOPP Lo anterior
igualmente a diferencia de la literatwra donde recomiendan para este tipo
de pacientes un esquema con CCNU, cisplatino y vincristina [5,26] La
sobrevida libre de enfermedad promedio en paciemtes de alto riesgo se
reporta en un estudio del 27% a 5 afios [11], comparando 1o anterior en
relacion a los pacientes de nuestro estudio quienes recibieron MOPP es
sustancialmente mayor en el mismo penodo de tiempo

L.a sobrevida libre de enfermedad promedio paza pacientes con reseccién
total segun quumioterapia fue 69 Smeses para carboplatino y etopdsido, 49
meses para 1fostamuda, carboplatino y etopéside, 186 meses para
ciclofosfamida, carboplatino y etopdsido, 146 meses para mostaza
mitrogenada, vincristina, procarbazina y predmsona Por lo que aquellos
pacientes con reseccidn total patecen beneficiarse mas del uso de
carboplatino y etopésido, pero igualmente llama la atencion que la
mttoduccion de agentes alquilantes reduce la sobrevida Como se
menclond anterioimente  los pacientes con bajo I1esge no parecen
beneficiarse del empleo de la qumuoterapia [3,26,43]

De 1gual modo llama la atencién que aquellos pacientes con 1eseccidon
parcial y quumioterapia adyuvante tanto la sobrevada global promedio
como la sobrevida libie de enfermedad promedio fueron mayores que para
aquellos que presentaron 1eseccion total Asilo mencionade en Ia hiteratura
[5,26,43] en cuanto a ¢l uso de quumioterapia en pacientes de bajo riesgo
habra que reconsiderarse ampliamente
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En 1elacion a la sobrevida Iibie de enfermedad de acuerdo a 1a respuesta
al tiatamiento se reporta con un 82% a 120 meses en aquellos con
remision completa, del 25% a 35 meses para los que presentaron recaida,
del 22% a 10 meses para los de enfermedad estatica En relacidn a lo
anterior no encontramos teporte en la literatura. yva que solo se 1efiere la
sobrevida libte de enfermedad paia pacientes de bajo nesgo (64%) y para
los de alto riesgo {27%) [11]

En nuestro estudio aquellos pacientes que lograron una remusion
completa (15 pacientes ) el 80% tuvo una resecctén del 100%, el 133 %
de los pacientes una reseccion del 90% vy el 6 6% un 70% de 1esecc1én
Incluso de los 13 pacientes que continuan vivos, el 92 3% tuvieron una
reseccidn del 100% y solo el 7 7% una 1eseccién del 90% Lo anterior
sugiere que la modalidad terapéutica con mayor umpacto en la respuesta del
tumor es la cuwugia v esta se relaciona mas diectamente cuando la
reseccion ¢s del 100% Lo anterror es semegjante a lo refenrdo en la
literatura [1,5,11,26,43]

En cuanto a la presencia de recurreticias se reportan en la literatura en un
esmadio del 27% [11], en nuestto estudio se 1eporta det 219% La
sobrevida de estos pacientes fue de 35% a 35meses v nula a 40 meses en lo
observado en nuestio estudio, a semejanza de algunos reportes en la
hteratira donde se menciona que la recurzencia es practicamente fatal
[11,36], sin embargo hay reportes donde puede haber meodalidades
terapéuticas con 1esultados aparentemnente alentadores en estos casos [36,
42} Pot lo que lo anterior valdtia la pena investigarse en nuestro medio En
nuestio estudio las tecaidas al sitio primario s¢ presentaron en el 14 2%, y
el lngar mas frecuente mmplicado fue el newrogje (50%), lo anterior difiere
con lo encontrado en la literatura donde el lugar de recurzencia maés
frecuente es el sit10 primarto [11,43]

En cuanto a la ley de Collins { periodo de 11esgo de recurrencia) todos
los pacientes con 1ecaida {14 pacientes) presentaron tal evento dentro de
este periodo Por lo que patece ser esta ley util en este aspecto Sin
embaigo s¢ ha reportado en la lieratuza que pueden presentarse
recurrencias fueia de este periodo y se han decumentado hasta en el 14%
de los casos [45] En nuestro estudio el cual presenta 13 pacientes vivos, 6
estan fuera de tal periodo y 7 aun dentro del mismo
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La defuncién se presentd en nuestro estudio en ¢l 35 4% (5 posterion a
cirugia), vivos al momento del estudio 27% vy, desconocido en el 37 6%

A diferencia de la hteratura el sexo no se relaciono como un factor
prondstico [11], ya que de los pacientes con remision completa el 53 3%
fueron del sexo masculmo y el 46 7% del sexo femenino De los vivos al
momento del estudio el 46 1% son del sexo masculino y el 53 9% son del
sexo femenino
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CONCLUSIONES

Con los datos obtenidos en los ultimos 10 afios en el Hospital Infantil de

México “Federico Gomez” en cuanto al meduloblastoma podemos concluir
lo siguiente

1

[ W]

wh

Que en nuestro medio tiene como en el resto del mundo discreto
predomunio del sexo masculino Que el sexo no tiene mfluencia
prondstica

L a presentacion clinica de este tipo de lesiones son principalmente las
secundarias a hipertension intracraneal y al compromuso de las
fimciones cerebelosas

Que la sobrevida es mayor cuando la reseccton quirirgica es total v,
que la 1adioterapia es parte mmportante en el tratamiento de estos

pacientes

Que la qumuoterapia es de utilidad en pacientes considerados de alto
1iesgo

Que su uidizacidn de la quimuoterapia en pacientes de bajo 1esgo
amenita una amplia e individual valoracion previe a su empleo, ast
como de estudios prospectivos pata determinar sus 11esgos y beneficios

De los esquemas de quimuoterapia empleados en el que se observo
mayor efectividad en pacientes con reseccion parcial fue el esquema de
mostaza nitrogenada, vincristina, procarbazina y prednisona

Que a pesar de los avances cientificos y tecnoldgicos el
meduloblastoma continua siende una neoplasia donde el pronéstico en
nuestzo medio contmua siendo pobre y fatal cuando se presentan
IECUITENC1As
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8 Que los resultados obtenidos en cuanto a la sobrevida libre de
enfermedad promedio y a la sobrevida global promedio difieren a los
encontrados en la literatura en relacion con los pacientes con reseccion
parcial ¥ que es semejante con respecto a los pacientes con 1eseccion
total

9 Que seria util 1a realizacién de estudios citogenéticos en este tipo de
pacientes ya que se 1efiere en la literatura como factores prondsticos
1elevantes

10 Constderaz  la realizacidn un estudio prospectivo en lo referente a la
mfluencia del sexo en el prondstico, 1espuesta al tratamiento quururgico,
radioterapia y quimioterapia en este tipo de pacientes comparandose
con la experiencia recopdada en los ultimos 10 afios en nuestia
wmstitucién y asi mismo con la literatura mundial para obtener un
consenso que pueda meorar las posibilidades de sobrevida con las
minmas secuelas posibles en este tipo de pacientes
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