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INTRODUCCIÓN

DEFINICIÓN DEL PROBLEMA

El meduloblastoma sigue siendo el tumoi del sistema nervioso central
más fiecuente en la edad pediátiica [1,2,3,4,5] Esto implica un alto costo
tanto económico como emocional paia los padies y un gran estrés físico y
mental paia los pacientes, sin mencionar el enoime costo paia los servicios
de salud lo que implica el manejo de este tipo de pacientes

Se conoce actualmente que la cirugía, la radioterapia y la quimioterapia
son necesarias para este tipo de pacientes Sin embargo se sabe poco de los
factores pronósticos implicados en esta patología y aún más en México
donde son pocas las instituciones que manejan a este tipo de pacientes

Es pot tal motivo que pretendemos determinar cual ha sido la experiencia
en el Hospital Infantil de México "Federico Gómez" en lo que respecta a
la edad de pr esentación, sintomatología, r espuesta al tr atamiento,
pronóstico y mortalidad en pacientes atendidos por meduloblastoma de
1990 a 1999 Para realizar propuestas en cuanto a medidas diagnósticas
pronosticas y terapéuticas y, de tal manera intentar incrementar la
sobrevida de estos pacientes así como reducir los efectos secúndanos al
tratamiento y finalmente proporcional una mejor calidad de vida con las
mínimas secuelas posibles

ANTECEDENTES

Las neoplasias del sistema nervioso central representan la segunda causa
más fiecuente de este tipo de lesiones en la edad pediátrica, solo después
de las leucemias y son por mucho los tumores sólidos más frecuentes en la
infancia [1] Su incidencia varia ampliamente entie los diferentes países
pero en general oscila entie dos a cinco por cada 100,000 por año [1,6,7]
La presentación en relación al sexo es de 1 2 1 ( hombre mujer) esto de
maneía geneial [1], pero se han observado \ariaciones por sexo en algunos
tumores, así como también se han reportado diferencias raciales [1,6]



El 90 poi ciento de los tumores intracranéanos tiene su ongen en el
tejido nervioso o en sus estmctuias anexas como, las leptomeninges, la
glándula pineal y estiuctuias de la legión paiaselai [1]

Anterrormente se repoitaba que, los tumoies mfiatentonales eian más
frecuentes que los supratentonales, incluso reportándose hasta en un 70%
de los casos reportados en algunas senes[8] Sin embargo en la actualidad
se menciona que la incidencia en cuanto a la localización de los tumoies es
igual, e incluso en algunos reportes se menciona que los tumores
supratentoriales son más frecuentes, esto también ha sido reportado en una
revisión realizada en nuestro país [1] Lo anterror se cree que no es
secundario a un cambio en el patrón del comportamiento de los tumores, sr
no pnncipalmente a un mejor diagnóstico gracias a los avances científicos
y tecnológicos como lo son la tomogr af ía axial computar izada, la
resonancia magnética y la innovación de nuevas técnicas quirúrgicas,
principalmente las micioqunúrgicas, así como al desarrollo e innovadores
sistemas en los cuidados intensivos [1]

En cuanto a la edad de presentación, estos pueden presentarse a cualquier
edad de la vida Sin embargo este tipo de lesiones son más frecuentes en la
infancia y de estos el medulobíastoma, el astrocitoma del cerebelo, el
glioma del tallo cerebral, el craneofarmgioma y los tumoies
neuToectodermicos primitivos ( excluyendo al medulobíastoma) son los
más frecuentes [1]

En un reporte realizado en nuestro país se reportan a los gliomas como
los tumores más frecuentes (46 5%) que se dividen en astrocitomas supra e
mfratentonales, gliomas del tallo cerebral, ependimomas mfra y
supratentoriales, gliomas de los nervios y quiasma ópticos, gliomas mixtos,
oligodendioghomas y gangliogliomas en orden de frecuencia En segundo
lugai están los tumores neuroectodénmeos primitivos (TNEPj (19 5%) de
estos los meduloblastomas son la causa más frecuente y posteriormente los
tumores supratentoriales El cianeofaringioma representó el 10 4% [1]



El meduloblastoma es el tumoi más frecuente en la edad pedíátiica,
representa aproximadamente el 20-25% de los tumores intracíanéanos en
niños y así mismo es el tumor maligno intracianeal más frecuente en este
tipo edad [1,4,5] Este tumor suige del velo medular posterior del cerebelo
y tiende a crecer hacia la luz del cuarto ventrículo y al piso del mismo a
infiltr ai los hemisferios cer ebelosos y a disemrnar se al espacio
subaranoideo [5] En términos generales el 30% se circunscribe al vermis,
el 32% se extiende al tallo cerebral, el 31% mvade los hemisferios
cerebelosos y solo el 7% se localiza a un hemisferio cerebeloso Siendo la
variedad desmoplásica la más frecuente [1]

Su incidencia en relación con la edad se ha reportado en otros países
entre los 5 y los 10 años [9], en nuestro país se reportan más
frecuentemente entre las edades de los 3 y los 8 años [1], pero se ha
reportado casos en recién nacidos y en adultos [1] En los Estados Unidos
se reportan 350 nuevos casos al año [10] La relación hombre mujer es
generalmente 2 1[1,11] Esto último principalmente en los niños pequeños
sm embargo no parece aplrcable para los niños mayores y los adolescentes
[5] En México se reporta a este tipo de tumores representando el 15 2 %
de todos los tumor es intr acr anéanos y el 318 % de los tumor es
infratentoriales [1]

El término meduloblastoma fue acuñado en 1925 en una publicación
realizada por Bailey y Cushing [1] Este ultimo reportando su experiencia
con manejo quirúrgico con sobrevida del 1 6% a tres años [5]
Posteriormente en 1953, Patersson y Fan reportan la utilidad de la
radioterapia después de la cirugía y ellos reportan ya una sobrevida del
53% a 3 años [1] En el momento actual con mayor precisión diagnóstica
gracias a la tomografía axial computar izada, la resonancia magnética, las
mejores técnicas microquuurgicas, la radioterapia y la quimioterapia la
sobrevida a 5 años alcanza en algunas series por encima del 50-70% y del
30-50% a 10 años [3,5,12,13,14]

Los meduloblastomas macroscópicamente son lesiones friables de
consistencia blanda, )< en su interior puede encontrarse zonas de necrrosis y
hemorragia Este tipo de tumor se disemma principalmente por medio del
sistema \entricular por vía del liquido cefalorraquídeo, hecho que se ha



iepoitado en la mitad de las necropsias de pacientes fallecidos poi esta
causa Los lugares de metástasis más frecuentemente encontrados son el
canal espinal, las metástasis extra axiales son raras y principalmente se
relacionan a la colocación de válvulas de derivación venüículo-
pentoneales [1,5]

Microscópicamente el meduíoblastoma es una lesión muy celular
compuesta de células ovales o redondas con núcleos hipercromáticos con
citoplasma escaso, se observa con mitosis importante; éstas tienden a
formar las llamadas pseudonosetas y su origen aún en contioveisra [5]

Srn embargo se considera actualmente como un tumor de origen
embrionario, esto ultrmo es lo aceptado por la Organización Mundial de la
Salud en su clasifícacrón Dentro de este tipo de tumores a sabei, aparte del
meduíoblastoma también se encuentran el meduloepitehoma,
neur oblastoma y el ependímoblastoma El término tumor es
neuroectodérnucos primitivos es reservado para el meduíoblastoma
(cerebeloso) > para los tumores con una morfología similar presentes en
otros sitios del sistema nervioso central [5] Es rmpoitante no confundir a
los tumores neuroectodérnucos ptunitivos de los llamados tumores
teratoides/ rabdoides atípleos de la infancia y de la niñez que se
caracterizan histológicamente además de lo encontrado en los TNEP por la
presencia de células rabdoides, epitelrales y mesenquimatosas [15] Estos
últimos tienen generalmente una edad de presentación diferente y rara vez
responden a radioterapia y quuniteiapia agresivas, lo cual conduce a un
pobre pronóstico [15]

El meduíoblastoma es un tumor considerado como un tumor
neuroectodérmrco primitivo, basado en el hecho de que no es exclusivo del
cerebelo y que tiene mucha semejanza con otros tumores del sistema
nervioso central [1,5] Lo anterior ha srdo punto de controversra que,
incluso ha alcanzado discutidas opiniones Sin embargo ha sido postulado
que una célula precursora multipotencial indiferencia como la célula de
orígen del medulobíastoma/TNEP [16] La vía de diferenciación
predominante es la neuronal con varios grados de maduiacrón La
drferencración astrocítica demostrada por la expresión de la proteína
acídica fibrilai elial ha sido encontrada en más deí 50% de los



meduloblastomas [17] Se ha reportado que la expresión de la pioteína
anteriormente mencionada tiene un mayor nesgo de recaída para el
meduíoblastoma [18]

Se han reportado anormalidades citogenéticas en el meduíoblastoma que
implican la formación de un isoctomosoma 17q 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 heterocigocrdad paia el cromosoma 17p en el meduíoblastoma
parece estar asociado con un pronóstico pobre [19,21] Las investigaciones
para la búsqueda de un gen supresor específico para meduíoblastoma aun
continua Un mecanismo que está siendo ampliamente reconocido en la
actualidad como un importante factor oncogénico es el balance altamente
regulado entre la proliferación celular y la apoptosis [22] Un estudio ha
demostrado que la amplificación de c-myc está presente en un 29 4% de
los meduloblastomas estudiados [23,24] Otro estudio realizado en ratones
tiansgénicos ha mostrado mayor información sobre la supuesta interacción
entre los oncogenes, factores de crecimiento y los receptores de estos
factores y su influencia sobre la prolrfeiación, diferencracíón y la muerte
celular [22]

El cuadro clínico principalmente está relacionado a que la mayor parte de
los casos se originan en el vermis cerebeloso, rnvadiendo como ya se
comentó previamente, la luz del cuarto ventrículo y el piso del mismo,
por consiguiente obstruyendo el sistema ventrículai conduciendo a
manifestaciones de hipertensión endocraneal, caracterizada por cefalea \
vómito que generalmente son de predominio matutino y que mejoran con
el transcurso de día, la locahzación > el tipo es difícil de determinar por la
falta de cooperación en relación a esto en los pacientes pediátricos, sm
embargo el no piesentai este tipo de comportamiento no excluye el
diagnóstico En los niños más pequeños, principalmente menores de 3
años, la hipertensión endocraneana produce separación de las suturas
craneales y a la exploración íísica puede encontrarse el signo del sol
naciente y el signo de Macewen, en estos casos el perímetro cefálico estará
anormalmente aumentado con fontanela antenoi tensa > amplia que se
acompaña de dilatación de las venas del cuero cabelludo También puede



debutai o agregarse a lo anteiioi síntomas que sugieren lesión del sexto
par cianea!, e incluso se han reportado casos como síntoma de
piesentación el mantener inclinada la cabeza hacia un lado [1,26]

La disfunción ceiebelosa se manifiesta principalmente poi ataxia tanto
troncal como de la marcha, la evolución de ésta puede sei lentamente
progresiva o súbita e incapacitante, que impide subsecuentemente la
bipedestación e incluso la sedestación [1,26]

Este cuadro no es exclusivo del meduloblastoma, lo anteiioi describe
solamente la obstrucción del sistema ventiicular y el compromiso a nivel
ceiebeloso que pueden ser originadas por cualquier lesión que involucre a
estas áreas Pero cuando el cuadro es de corta evolución sugiere la
presencia de un meduloblastoma [1]

Por lo tanto el médico general, el pediatra así como aquellas personas
que mantienen contacto continuo con los infantes deben reconocer de
maneía temprana la sintoiratología y por que no deculo así, los signos de
alarma en cuanto a este tipo de lesiones, para que sean referidos a centros
con la infraestructura técnica y humana para descartar y en su caso atender
a los pacientes con este tipo de neoplasias de manera temprana para
mejorar su pronóstico

Los estudios de neuroimagen son las herramientas más importantes para
el diagnóstico La tomografía axial computaiizada y la resonancia
magnética con la administración intravenosa de gadolinio han sustituido a
la ventriculografía y a la angiografía para el diagnóstico de estos tumores
^ a que no son invasivos y ofrecen un panorama amplio de la lesión [1.26]

En la tomografía axial computar izada, se aprecia como una lesión en la
línea media ínfiatentonal, en el sitio del veimis, que ocluye el cuarto
ventrículo > por consiguiente demostrando hidrocefalia Las lesiones son
hiperdensas \ captan de manera importante el medio de contraste [1,26]



La íesonancia magnética onece infoimación con mayoi detalle sobre el
tamaño, situación y extensión de la neoplasia, esto gracias a que se
obtienen imágenes en cortes axiales, sagitales y coronales [1,5] En TI se
observa hipointensidad y en T2 la lesión aparece hiperintensa, en más del
90% de los casos se puede observar el cuarto ventrículo ocupado con
hidrocefalia subsecuente Además una resonancia magnética con gadolinio
completa de la columna de manera preoperatoria es de gian valor para
determinai la presencia de metástasis a este nivel [5,26] Así mismo un
estudio de este tipo es preferido de manera prequnürgica sobre la posterior
al procedimiento ya que el estudio puede ser mal interpretado como
metástasis en caso de que exista sangre en el líquido cefalorraquídeo y a
otros cambios postoperatorios [5]

El ti atamiento es multidisciplinano, se ínvolucr an el oncólogo,
neurocirujano, intensivista, pediatra, radioteiapista, ect La mayoría de los
pacientes, a consecuencia de la hidrocefalia, requieren una válvula de
derivación de líquido cef alón aquí deo, pero lo más recomendado es evitar
esta ultima medida o en caso de colocarse instalar una válvula con filtro e
mcluso una derivación externa, ya que el uso de la medida anterior parece
favorecei las metástasis extra axiales [1,5,26,27.28]

La resección inmoral tiene como medida principal letnar la mayor parte
de neoplasia posible, lo antenor se ha logiado con la ayuda del
microscopio quinirgico, al aspuadoi ultrasónico y, en algunos casos donde
se cuenta con éste, con el láseí de dióxido de carbono [5] La invasión
tumoial al tallo ceiebral limitaiá el procedimiento en cuanto a la resección
completa de la lesión ya que no se deben realizar intentos por hacerlo a
causa del alto nesgo de secuelas neuiológicas graves por lesiones a este
nivel Esto también está en relación al hecho de que el procedimiento se
realice en forma inmediata al diagnóstico La resección total de la lesión
permite nuevamente el dienaje del líquido cefalorraquídeo a través del
acueducto de Silvio Los neurocnujanos frecuentemente realizan la
resección de este tipo de tumor con el paciente en posición decúbito prono,
lo anterior con el objeto de evitar las complicaciones de embolismo de ane
a nivel del sistema nervioso central [27] La mortalidad en relación al
procedimiento quirureico se reporta menoi aí 1% en centros especializados
[5]



Permanece en controveisia si la resección al 100% de la lesión se
correlaciona con la sobievida a largo plazo [5,26] Las técnicas de imagen
postquirúrgicas son indispensables para valorai la extensión de la
resección y de la misma manera deteiminai si existen metástasis La
evaluación postoperatoria también incluye, la resonancia magnética de la
columna y el examen de líquido cef alón aquídeo esto ultimo con el objeto
de determinar siembias espinales de las células tumor ales a nivel raquídeo
[5,29]

En este tipo de lesiones la radioterapia postquirúrgica juega un papel
trascendental, sin embargo se refiere que sólo debe administrarse en
pacientes con edad mayor a 48 meses, ya que propoicionaila a menores
puede producir secuelas graves [1], sin embargo en otro estudio hay
reportes de radioterapia en pacientes de 3 años en adelante [5] La dosis de
radioterapia es de 35 Grays (Gy) al cráneo, con una dosis de refuerzo a la
fosa postenor de 20 Gy Así mismo la columna recibe de 35 a 40 Gy,
administrándose lo antenoi en un lapso de 6 semanas [1] Sin embargo
existen vanos esquemas a lo anteriormente comentado que en los últimos
años han aparecido y que parecen tener mayor efectividad y menos efectos
colaterales y éstos se aplican de acuerdo al grado de riesgo del paciente
[30,31,32]

La quimioterapia también es parte esencial en el tratamiento y de igual
manera depende de la edad y del grado de nesgo del paciente En un
paciente con iiesgo Standard ( resección quirurgrca mayor al 90% sin
drseminación íeptomeningea) habitualmente no se incluye la quimioterapia
y solo se usa como paite de protocolos de estudio En pacientes con riesgo
alto o pobre pronóstico ( tumor residual, diseminación Íeptomeningea) se
usan CCNU, cisplatrno y vincnstina o se incluyen en protocolos de
investigación [5,33] En pacientes menores de ti es años se usa el protocolo
"POG baby" que induje dos ciclos de vincnstma y cicíofosfamida
alternándose con un ciclo de cisplatino y etopósido o se incluyen en
protocolos de investigación [5] Los protocolos de quimioterapia pueden
variar dependiendo del centro, peio en geneial los protocolos derivan del
Chüdren s Cancel Group, Pediatiic Oncolog} Group > de la International
Societ} of Pediatric Oncolog\ [5,26.32,34]



En los casos de iecunencía el pronóstico se toma sombrío [5,35,36] El
manejo depende de

1 Si está localizada a la fosa posterior ( en el cual el manejo será cimgía
seguida de quimioterapia con multidrogas que incluyan fármacos no
administrados previamente en ese paciente)

2 Si hay diseminación leptomeníngea (terapia íntratecal y sistémica, pero
aún continúan los protocolos de investigación)

3 Si hay enfermedad nodular en la médula espinal
4 Si hay metástasis extra axiales

Paia los cuatio puntos anteriores, existen varios protocolos [5,36,37,38]

Sin embargo continúan desarrollándose nuevas modalidades terapéuticas'

1 Terapia fotodmámica para tumoies de fosa posterior [39,40]
2 Radiocirugía [5]
3 Nuevas formas de quimioterapia como el uso de bañeras osmóticas

hemato-encefálicas [41,42], etc

En resumen, el medulobíastorna es la neoplasia del sistema nervioso central
maligna más fiecuentemente de la rnfancia, requiere de un diagnóstico
temprano, manejo multidisciplmano por expertos en el ramo, debe ínclun
cirugía, radioterapia y quimioterapia El pronóstico depende de manera
importante en su detección temprana, de los factores de riesgo y de las
medidas terapéuticas aplicadas de manera adecuada y oportuna
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JUSTIFICACIÓN

Hasta el momento no se han realizado estudios en el Hospital Infantil de
México "Federico Gómez" que analicen las estrategias terapéuticas y la
sobievida con las modalidades de tratamiento en pacientes con
meduloblastoma en la ultima década Con lo anteriormente comentado y lo
observado en los últimos 10 años en nuestra Institución podríamos
determinar que modalidades terapéuticas lian onecido una mejor
expectatrva de mejoría y curación a largo plazo y así mismo poder
fundamentar la búsqueda de mejores opciones de tratamiento
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HIPÓTESIS

Por ser un estudio retrospectivo, descriptivo no requiere de hipótesis
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OBJETIVO GENERAL

Determinar la sobievida en los pacientes atendidos en el Hospital
Infantil de México ''Federico Gómez" con el diagnóstico de
meduloblastoma en la ultima década, con el fin de conocei que factores y
que esquemas terapéuticos onecen una ma>oi supervivencia en este tipo de
pacientes en nuestro hospital
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OBJETIVOS ESPECÍFICOS

Descí íbu las caí acter ísticas clínicas de los pacientes con
meduloblastoma de 1990 a 1999
Describu los diferentes modalidades de tratamiento utilizados en el
periodo 1990 a 1999 en los pacientes con meduloblastoma
(quirúrgico resección parcial o resección total), radioterapia y/o
quimioterapia
Describir la supervivencia de acuerdo al tratamiento recibido
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MATERIAL Y MÉTODOS

DÍSENO

I Definición del universo población atendida en el Hospital Infantil
de México "Federico Gómez" de 1990 a 1999 con el diagnóstico de
meduloblastoma

II Tamaño de la muestra depende de los pacientes dispuestos por el
archivo clínico del Hospital Infantil de México

III Definición del grupo testigo- No amerita

IV Criterios de inclusión
Pacientes con diagnóstico de meduloblastoma con obot ado por
estudio histopatológico en el penodo comprendido de 1990 a 1999

V Cutenos de exclusión
Expediente incompleto en la información que se requiere

VI Definición de variables y unidades de medida

Se obtendrá mfoimación acerca de las siguientes variables

Edad (tiempo transcunido desde el nacimiento hasta la fecha)
Sexo (condición que se presenta cuando se presentan óvulos en
la mujei y testículos en el hombre)



- Edad al diagnóstico (tiempo ttanscunido desde el nacimiento
hasta el momento de diagnóstico)

- Presentación clínica al diagnóstico (signos y síntomas que
presenta el paciente poi lo cual se llegó al diagnóstico)

- Diagnóstico histopatológico de meduloblastoma (muestra de
tejido tumoial con piesencia de lesión muy celular con núcleos
mpeiciomáticos con citoplasma escaso, que muestran mitosís
importante)

- Localizacíón (sitio anatómico del sistema nervioso central donde
se ubicó el tumor al diagnóstico)

- Presencia o ausencia de metástasis al diagnóstico (presencia o
ausencia de lesiones tanto axiales como extra axiales denvadas de
la lesión primaria)

- Tipo de tratamiento recibido (modalidad terapéutica empleada)
- Tratamiento recibido

Cirugía.

-resección total (extirpación del 100% del tumor
demostrado por estudio deneuroimagenpostquiruigca)

-parcial (%) (extirpación menoi al 100% del tumor
demostrado por neuroimagen postquirurgica)

-biopsia (toma de muestra de tejido)

Radioterapia

-dosis (cantidad de Giays administrados)
-sitio (ubicación anatómica donde se aplicó la dosis)

Quimioterapia

-fármacos (agentes químicos que tienen ciertas propiedades
biológicas que se emplean par a obtener un beneficio)

-dosis (cantidad de fármaco administrado en relación al peso)
-numero de ciclos
-efectos secundarios (eventos no deseados a consecuencia

del empleo de algún fáimaco)
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- Respuesta del tumoi.

Remisión completa- desaparición de todo el tumo: en los
estudios de imagen de contioí (TAC o RM) y al menos un mes sin
manejo

Disminución de la enfeimedad reducción del 50% del tamaño
de la masa en los estudios de imagen y poi lo menos 1 mes sin
manejo o con disminución de la dosis del mismo, con mejoría
neuiológica o al menos estabilidad o smdeteiioio

Enfermedad estática: sm mejoiía desde el diagnóstico

Progresión de la enfermedad incremento del 25% o más del
tamaño del tumoi o apaiición de tumoi en cualquier otro lugai
observado en los estudios de imagen, manejo sin cambio o aumento
en la dosis del mismo Detenoio neuiológico

Estado clínico al momento de su última visita y fecha

Abandono paciente que se retira voluntariamente del
tratamiento pievio a la terminación de la terapéutica
planeada

Vivo con actividad tumor al

Vivo sm actividad tumor al

Fallece con actividad tumor al

Fallece sm actividad tumor al

fallecimiento

fecha (indicación del día)
causa (motivo que condujo a la muerte del paciente)
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Vil Selección de fuentes de infoimación, métodos, técnicas y
procedimientos de lecolección de la infoimación

- se utilizará el expediente clínico de los pacientes con diagnóstico
de meduloblastoma

VIII Análisis estadístico

- Se utilizará estadística descriptiva (medias poicentuales) paia las
características clínicas

- Se utihzaiá prueba de Kaplan Meyei paia la sobrevida y las
modalidades terapéuticas y su cuiación se comparará poi la
prueba de log-iank
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RESULTADOS

Se encontraron 64 pacientes en un periodo de 10 años, de los cuales se
incluyeron para el estudio 48 pacientes, ya que el resto, el expediente
estaba incompleto o no se encontió en el archivo clínico de la institución
De los 48 pacientes que representan el 100%, pertenecen al sexo masculino
28 pacientes (58 3%) y del sexo femenino 20 pacientes (41 6%), con una
i elación hombre : mujer del 1 4'1 ( como dato anexo de los 16 pacientes
que no se encontió expediente 11 fueion del sexo masculino y 5 del sexo
femenino, incluyendo a estos pacientes a los anteriormente comentados 39
fueion del sexo masculino representando el [60 9%] y 25 del sexo
femenino representado [39 1%], poi lo que la relación hombre : mujer
seiía 1 56 1)

De los 48 pacientes las edades de presentación oscilaron desde los 10
meses hasta los 14 años llmeses al momento del diagnóstico, con una
media de 5 años 3 meses, las edades más frecuentes de presentación fueron
de los 2 a los 7 años con el pico máximo de los 3 a los 4 años

De los 48 pacientes 17 (35 4%) eran onginaiios del Estado de México,
10 (28 8%) del Distrito federa!, 6 (12 5%) del Estado de Hidalgo, 5
(10 4%) del Estado de Gueneio, 2 (4 1%) de los Estados de Veíacruz y de
Guanajuato, y 1 paciente de los estados de Queiétaio, Oaxaca, Puebla y
Michoacan (8 3%)

En cuanto a la presentación clínica los signos y síntomas más
frecuentemente documentados fueron, vómito en 42 pacientes (87 5%),
cefalea en 40 (83 3%). ataxia en 39 ( 81 2%), perdida de peso en 8
(16 6%), diplopía en 6 {12 5%), irritabilidad en 6 (12 5%), astema en 4
(8 3%), somnolencia en 4 (8 3%) y menos frecuentemente se i eneren otros
síntomas y signos como, admamia, fiebre, alteraciones del lenguaje,
parálisis de pares craneales (Vil. IX, X, XI, XH), amaurosis, inclinación
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de la cabeza, dismetiía, cervicalgia, estrabismo, exoftalmos, parálisis de
miembio supeiior derecho, regiesión del desaiiollo psicomotor, fotofobia,
parestesias, nistagmo horizontal, ptosis palpebial, temblor, ciisis
convulsivas tónico-clónicas generalizadas, ataque al estado general,
hipoiexia, dolor abdominal, dislexia, palidez e incluso un caso se reportó
con dianea crónica

En cuanto al tiempo de evolución previo al diagnóstico este osciló desde
5 días hasta 10 meses En 39 pacientes ( 81 2%) el tiempo de evolución
fue menor de 3 meses y en 19 pacientes ( 39 5%) el tiempo de evolución
fue menor de 31 días

Del estudio histopatológico 46 pacientes tuvieron el diagnóstico de
meduíoblastoma desmoplásico, 1 de medulomiobíastoma y 1 más de
meduloblastoma con anaplasia acentuada ( 1 de los 48 pacientes además
del meduloblastoma pr esentó un tumor fr ontal der echo que
histológicamente se reportó como astiocitoma anaplásico, otro paciente
también con diagnóstico meduloblastoma piesentó papiloma de plexo
coroides del tercer ventrículo)

De lo que respecta a las metástasis al diagnóstico se conoboraron en 6
(12 5%) pacientes, en 8 (16 6%) no se documentó ( 2 por muerte posterior
a resección quirúrgica, 2 por abandono previo a estudios de extensión, 3
sin referirse el motivo especifico en las notas de expediente clínico y en
uno por traslado a otra institución) De los 6 pacientes con metástasis al
diagnostico, 1 presentó metástasis en mesencéfalo y tálamo, 5 presentaron
enfermedad en médula espinal (uno presento además en bulbo raquídeo y
otio más presentó en la duramadre), en 34 (70 8%) pacientes no se
documentaron metástasis al diagnóstico tanto poi imagen ni en el estudio
de líquido cef alón aquídeo Excluyendo aquellos en quienes no se pudo
documentar o exclun las metástasis el poi centaje de metástasis al
diagnóstico fue del 15%

De los 48 pacientes, 47 (97 9%) fueron sometidos a resección quirúrgica
y uno (2 1%) estuvo fuera de tratamiento quuuigico \a que se encontró una
gian masa que se reportó como mesecable
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De los 47 pacientes sometidos a resección de la neoplasia, se reportan
con el 100% de íesección de la lesión 22 (46 8%) pacientes, con el 95% se
reportan 5 ( 1 0 4%), con el 90% de íesección 9(18 7%), con 85 % de
resección 1 (2 1%), con el 80 % se encontraron 5 (10 4%), con 70% se
reporta 1 (2 1%), con 60% se reporta 1 (2 1%) y con el 50% de resección 1
(2 1%), por lo que se puede concluii que el 46 8% de los pacientes tuvieron
íesección total y el 53 2% resección subtotal En 2 (9 4%) pacientes no se
lefíeie en las notas clínicas del expediente y uno de estos no se refieie en
la nota de traslado de la institución donde se realizó el procedimiento
quirúrgico

La mortalidad postquinugica fue de 5 pacientes (10 4%), dos poi
hemonagia intracraneal, dos poi edema cerebral importante y 1 poi sepsis
nosocomial que evolucionó a choque séptico

Se realizó colocación de válvula de derivación ventrículo pentoneal en
39 pacientes ( 81 2%) y 9 pacientes ( 18 8%) no amentaron de tal
procedimiento

La radioterapia fiie admrnistiada en 34 pacientes (70 8%) y en los 14
pacientes ( 29 2%) en quienes no se aplicó se debió a las siguientes
causas en 6 pacientes por ser menores de 3 años, en 4 pacientes por muerte
posteriot a la resección qunnrgica, en 3 pacientes por abandono y en 1 poi
motivo no especificado en expediente clínico De los 15 pacientes que
logiaion la remisión completa 13 (86 7%) de ellos recibieron esta
modalidad teiapéutica y solo dos (13 3%) no la recibieron De los que
permanecen vivos al momento del estudio (13 pacientes) 12 (92 3%)
recibieron radioterapia y solo uno (7 7%) no la recibió > el motivo fue poi
sei menor de 3 años

Se utilizó quimioterapia en 33 ( 68 7%) pacientes y los 15 (31 3%)
pacientes a los que no se administró fue poi los siguientes motivos 5 por
defunción posterior a íesección quirúrgica, 4 poi abandono, 4 por motivo
no especiiícado en el expediente clínico y 2 pacientes aparentemente por
resección completa de la lesión
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El esquema de quimioteiapia más utilizado fue caiboplatino más
etopósido en 17 (35 4%), seguido de ciclofosfamida a dosis escaladas,
caiboplatino y etopósido en 7 (14 6%); mostaza nitrogenada, vincristina,
piocaíbazina y piednisona en 6 (12 5%); poi último ifosfamida,
caiboplatino y etopósido en 2 (4 2%) Ver tabla 1

Tabla 1 Esquemas de Quimioterapia Utilizados

Cicíofosfamida,
carboplatino, vp 16
Carboplatino, vp16

ifosfamida,
carboplatino, vp 16

Mostaza
nitrogenada,

vmcnstina,
prednisona y
procarbazina
Metotrexate,

arabfnosido C e
hidrocoríisona

Total
Sin quimioterapia

Frecuencia
7

17
2

6

33
15

Porcentaje
14 6

35 4
4 2

125

2 1

58 7
31 3



La sobrevida global promedio en los pacientes con resección parcial poi
esquema de quiraioíeiapia fue la siguiente 7 33 meses para los que
recibieron ciclofosfamida, caiboplatino y etopósido, 22 11 meses para
carboplatino y eíopósido, 79 6 meses para mostaza nitrogenada, vincnstina,
prednisona y procarbazma (MOPP) La sobrevida global promedio a 40
meses paia los pacientes con el esquema MOPP fue del 62% y para
aquellos con el esquema carboplatino y etopósido fueron del 35%Vei

Sobrevida global por quimioterapia

Resección parcial quimio

" Missmg

Missing-censored

nh2 ver, pdn pez

+ nh2 ver pdn pez

censored

D cbp vp

"*• cbp vp-censored

11 cfa, cbp, vp

+ cfa cbp vp
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La sobrevida global promedio para pacientes con resección total por
esquema de quimioterapia fue la siguiente 28 meses para pacientes que
recibieron ciciofosfamida, caiboplatino y etopósido, 77 75 meses pata
carboplatino y etopósido, 60 meses para ifosfamida, carboplatino y
etopósido, 27 6 meses para mostaza nitrogenada, vincnstina, procaibazina
y predmsona La sobrevida global promedio a 40 meses para aquellos
pacientes con el esquema de carboplatino y etopósido fue del 60%, paia
aquellos con el esquema ifosfamida, caiboplatino y etopósido fueron del
45%, para el esquema MOPP fue del 35% A 60 meses la sobrevida para
los pacientes con esquema caiboplatmo y etopósido fue de 60% y para el
esquema ifosfamida, carboplatino y etopósido del 45% Ver figura 2

Sobrevida global por quimioterapia
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+ cfa cbp vp

-censored
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FIGURA 2
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La sobrevida libre de enfermedad promedio en pacientes con íesección
parcial por esquema de quimioterapia fue 3 33 meses pata los pacientes
que recibieron ciclofosfamida, carboplatino y etopósido, 15 meses paia los
pacientes con carboplatino y etopósido, 73 3 meses para los que iecibieron
mostaza nitrogenada, vmciistina, piocarbazina y predmsona La sobrevida
libre de enfermedad, a 30 meses para aquellos pacientes con el esquema
MOPP fue del 65% y paia aquellos con el esquema de carboplastmo y
etopósido fue del 35% Ver figura 3

SLE por quimioterapia
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La sobrevida libre de enfermedad promedio para pacientes con resección
total por esquema de quimioterapra fue la siguiente' 18 6 meses paia
ciclofosfamida, carboplatino y etopósido, 69 5 meses para carboplatmo y
etopósido, 49 meses para ifosfamida, carboplatmo y etopósido, 14 6 meses
paia mostaza nitrogenada, vincnstma, prednisona y procarbazina L,a
sobrevida Ubre de enfermedad paia estos pacientes, a 30 meses fue de la
siguiente manera para el esquema de ciclofosfamida, carboplatmo y
etopósido fue del 65%, para el esquema caiboplatmo y etopósido del 62%,
para el de ifosfamida, caiboplatrno y etopósido fue del 50% y del 35%
para el MOPP, a 40 meses fue para el esquema de carboplatmo y
etopósido del 62% ( este se continuo hasta los 100 meses) y para el de
ifosfamida, carboplatmo y etopósido fue del 50% ( conservándose hasta los
95 meses Ver figura 4
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En cuanto a la respuesta del tumor al tratamiento se reportan de la
siguiente manera

1 Remisión completa 15 pacientes ( 31 2%)
2 Recaída 14 pacientes (29 1%)
3 Enfermedad estática 1 paciente (2 1%)
4 Progresión de la enfermedad 9 pacientes (18 7%)
5 Desconocido por no referirse en expediente clínico 2 pacientes (4 1 %)
6 Desconocido por defunción pievio a estudios de extensión 6 pacientes

(12 5%)
7 Desconocido por traslado a otra institución 1 paciente (2 1%)

La sobrevida libre de enfermedad de acuerdo a la respuesta del tumor al
tratamiento tue de ía siguiente manera Para quienes lograron remisión
completa fue del 82% a 120 meses para los que presentaron recaída tue del
25% a 35 meses y para aquellos con enfermedad estática fue del 22% a 10
meses Ver figura 5
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En lo que respecta a las iecaídas, 4 (28 5%) fueron a neuroeje,
3 (21 4%) a sitxo piimano, 2 (14 2%) supratentonales, 2 (14 2%) supia e
ínñatentoiiales, 2 (14 2%) a encéfalo y neuioeje y 1 (7 1%) a nemoeje y
meninges Poi lo que el neuioeje estuvo compiometido en 7 (50%)
pacientes de los 14 con recaída

En lo que se refíeie a la ley de Collins ( conocido como el periodo de
nesgo de recunencia [edad al diagnóstico más 9 meses], poi lo que los
pacientes sin evidencia de lecunencia en este penodo se pueden consideiar
cuxados) todos los pacientes que presentaron lecaída (14 pacientes)
piesentaion la misma dentro de este periodo De los que logiaron una
remisión completa y que continúan con vida al momento del estudio (13
pacientes) 7 aún están dentro de este peí iodo y 6 están fueía del mismo

El cuanto al abandono al tratamiento se reportan 18 ( 37 5%)
pacientes 8 abandonaron postenor al diagnóstico, 9 posterior a recaída y 1
paciente posterior a la confirmación de la progresión de la enfermedad

De los pacientes con remisión completa (15 pacientes), 12 (80%)
pacientes tuvieron resección del 100%, 2 (13 3%) del 90%) y 1 (6 6%) del
70%

De los pacientes con resección ai 100% (22 pacientes), 12 (54 5%)
lograron la remisión completa

En lo que respecta al sexo los 15 pacientes que logiaion la remisión
completa. 8 (53 3%) fueron del sexo masculino y 7 (46 7%) del sexo
femenino



28

En los que íespecta al estado actual de ios 48 pacientes se leporta de la
siguiente manera

1 Defunción 17 (35,4%) pacientes (de las causas de la defunción, 10
secundario a choque séptico, 2 poi hemonagia intiacianeaJ, 2 poi
edema cerebral importante, 1 poi choque neuiogénico, 1 poi invasión de
la enfermedad a mesencéfalo y el tálamo, 1 poi causa desconocida)

2 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
cognoscitivo) 4 pacientes permanecen sin secuelas

3 Desconocido. 18 pacientes (6 por abandono postenor a recaída, 2 por
abandono posterior a remisión completa, 5 por abandono a tratamiento
siendo pacientes hospitalizados graves, 1 poi traslado a otia institución
y 4 por abandono sin lefem en nota clínica estado clínico al momento
del mismo)

De las 17 defunciones solo se realizó una autopsia (5 8%) El paciente en
el cual fue realizada la necropsia falleció por choque séptico con daño
multiorgámco y sin evidencia de tumor en fosa posterior ni metástasis
axiales o extra-axiales

De los pacientes vivos (13 pacientes) al momento del estudio 6
(46 1%) son del sexo masculino y 7 del sexo femenmo (53 9%)
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DISCUSIÓN

Con los resultados obtenidos en el estudio observamos que la incidencia
del raeduloblastoma con relación al sexo es" hombie. mujer 1 4:1 el cual
es muy semejante a lo publicado en la literatura la cual es de 1 3.1 a 2.1
(hombre1 mujer) según la serie [1,11], pero otro estudio solo reporta un
discreto predominio del sexo masculino [5]

En cuanto a la edad de presentación el de menoi edad fue de 10 meses y
el de mayor de 14 años 11 meses La edad medra fue de 5 años 3meses, con
presentación más frecuente entre los 2 y los 7 años, la cual difiere
discretamente de los reportado en la literatura de había ingresa la cual
menciona estar entre los 5 y 10 años [5,9] y, muy semejante a una
publicación realizada en nuestro pais donde se reporta entre los 3 y los 8
años [1] El pico máximo de presentación en nuestro estudio fue de los 3
a los 4 años

En lo referente a su aparición según la región geográfica de nuestro país
los seis estados con mayoi frecuencia son Estado de México (17
pacientes). Distrito Federal (10), Hidalgo (6), Guenero (5), Veracruz (2),
Guanajuato (2) Sin haber reportes de lo anterior en el estudio realizado
previamente en otra institución de nuestro país

En cuanto al cuadro clínico la sintomatología más frecuentemente
encontrada fue el vómito ( 87 5%), seguido poi la cefalea (83 3%) y la
ataxia (812), y menos frecuentemente per dida de peso, diplopía,
ínitabilidad, astenia, somnolencia y, de manera aislada fiebie, adinamia,
alteraciones del lenguaje, compromiso de pares craneales, inclinación de la
cabeza, dismetría, cervicalgia, monoparesia, parestesias, regresión del
desairollo psicomotor, crisis convulsivas, dolor abdominal, y en un caso
diarrea crónica La ma>oría de los antenotes ya comentados en la
literatura [1,5.26,43]
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Lo observado es semejante a lo encontrado en la hteíatma ya que se
xefíeie que la sintomatología principalmente es secundada a los datos de
hipertensión intr aci aneana, al síndi orne cer ebeloso y menos
frecuentemente a otros datos de lesión focal [1,26,43] Sin embargo sin
referirse la frecuencia de la presentación del cuadro clínico en ninguno de
los estudios

El tiempo de evolución previo al diagnóstico fue- el más breve de 5 días
y el de mayoi tiempo de 10 meses Pero en el 81 2% la evolución fue
menor de 3 meses y en el 39 1% fue menoi de 31 días Lo anterior
también sin referencia en los estudios previos Solo se menciona en la
hteiatura que un cuadio con datos de hipertensión íntracraneana y
disfunción cerebelosa de corta evolución sugiere la piesencia de
meduloblastoma [1]

En lo referente al estudio histopatológico el 95 8% presentó la variedad
desmoplasica, el 2 1% se refiere como medulomioblastoma y el 2 1%
como meduloblastoma con anaplasia acentuada Lo antenoi también sin
referencia en la literatura revisada

Las metástasis en los pacientes estudiados en nuestra institución se
reportaron en el 12 5%, excluyendo a los pacientes en quienes no se pudo
documentar o excluirse la diseminación, la incidencia se modificaría a un
15%, siendo el neuroeje e! lugar más frecuentemente implicado (83 3%) y
en uno de los anteriores con enfermedad en bulbo raquídeo y en otro en
duramadre Solo un paciente (16 7%) no presentó enfermedad a nivel
medular pero lo hizo a nivel mesencefáhco y el tálamo En 8 pacientes no
se documento y en 34 pacientes no hubo evidencia de metástasis ni por
neuroimagen ni por líquido cefalorraquídeo En un estudio realizado en
nuestro país se refieren que diseminación está presente en
aproximadamente el 50% de los pacientes en los estudios de necropsia [1],
sin embargo lo anterior no puede compararse con nuestro estudio ya que
solo se realizó una necropsia en un paciente que falleciendo por
complicaciones de la quimioterapia En otro estudio se refiere que la
diseminación es común pero sin refeiu la incidencia [5] Otro estudio
refiere las metástasis en el 32% de su población estudiada [29] Un esrudio
realizado en nuestro país [Ij refiere que el lugai de diseminación más
frecuente es el canal espinal, semejante a lo observado en nuestro estudio
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Se lefíeie en la literatura que es importante la realización de la
resonancia magnética con gadolinio más el estudio de líquido
cefaloitaquídeo para documentar o descartar al 100% la diseminación
de la enfermedad [29]

De los 48 pacientes, 47 (97 8%) pacientes fueron sometidos a resección
quirúrgica, se reporta un 46 8% en el cual la resección fue del 100%, esto
discretamente menor a lo reportado en la literatura donde se refiere el 54%
de resección al 100% [11] En el 76 6% de los casos la íesección poi lo
menos fue del 90%. esta ciña es muy semejante a la reportada en la
liteiatuia[5]

La mortalidad postquiiurgica se repolla del 10 4%, está difiere
ampliamente de lo reportado en la literatura en la cual se menciona sei en
algunas senes menores al 1% [5] y en otro se menciona ser casi nula [43}

Los pacientes que amentaron permanencia de un sistema de derrvación
de líquido cefalorraquídeo en nuestro estudio fue del 812%, esto a
diferencia de lo reportado en otros estudios la cual se refiere del 40%
[5,27,28]

Dentro de la modalidad terapéutica de la ladioterapia esta fue empleada
en el 70 8% de los casos y en los que no se utilizó casi la mitad de estos
fue por ser menores de tres años Sin embargo hay reportes en la literatura
en donde la radioterapia se ha utilizado en dosis menores a las habituales
en pacientes de bajo riesgo ( > 3 años, sin tumor fuera de la fosa posterior
y resección casi total) [5,26] pero observándose una ma>or falla en la
respuesta terapéutica y mayor índice de recaídas De los 15 pacientes con
remisión completa el 86 7% de los casos recibieion radioterapia y de los 13
pacientes vivos al momento de estudio el 92 3% recibieron esta modalidad
terapéutica

La quimioterapia como modalidad terapéutica fue empleada en 68 7% de
los casos y en el resto no se aplicó por defunción postenoi a cirugía,
abandono al tiatamienío. íesección completa y en algunos sin referirse el
motivo en el expediente clínico
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El esquema de quimioteiapia más utilizado fue caiboplatino mas
etopósido (35 4%), el segundo más utilizado fue ciclofbsfamida,
carboplatino y etopósido (14 6%), el teicei esquema fue mostaza
nitrogenada, vincustina, procarbazma y piednisona (12 55%) y el menos
utilizado fue ifosfamida, caiboplatmo y etopósido (4 2%) Ven tabla 1

La sobievida global piomedio en pacientes con resección paicial en
i elación al esquema de quimioterapia fue de' 79 6 meses pata el esquema
de mostaza nitrogenada, vincustina, piocarbazina y piednisona (MOPP),
seguido de 22 11 meses paia caiboplatino y etopósido y, de 7 33 meses
para ciclofbsfamida, caiboplatino y etopósido La sobrevida global
piomedio a 40 meses paia los pacientes que recibieron MOPP fue del 62%
y del 35% para aquellos que lecibieion caiboplatino y etopósido Lo
anterior sugiere que paia aquellos pacientes con resección quirúrgica pacial
el esquema MOPP puede ser un buen esquema de quimioterapia, lo
anteriot a diferencia de la literatura donde se recomienda paia pacientes
con nesgo alto (tumor residual, diseminación leptomeningea) un esquema
con CCNU, cisplatino y vmcnstina [5,26]

La sobievida global piomedio paia aquellos con resección total en
lelación con la quimioterapia fue de 77 75meses para el esquema de
carboplatino y etopósido, 60 meses para ifosfamida, caiboplatmo y
etopósido, 28 meses paia aquellos con ciclofbsfamida, carboplatino y
etopósido, de 27 6 meses para mostaza nitrogenada, vmcnstina,
procarbazma y piednisona (MOPP) Por lo que la sobievida global
piomedio a 40 y 60 meses fue del 60% para el esquema de carboplatmo y
etopósido y del 45% para el de ifosfamida, caibopíatino y etopósido Por
lo que el esquema de carboplatino y etopósido paiece ser un buen esquema
paia aquellos pacientes con resección total, pero llama la atención que el
agiegai un agente alquilante no mejoio la sobrevida sino apaientemente
disminu>o la sobrevida en estos pacientes Lo antenoi en relación a lo
mencionado en la hteíatuia donde se recomienda reconsiderar el uso de
quimioteiapia en pacientes considerados de bajo nesgo ya que este tipo de
modalidad teiapéuíica no paiece mejoiar la respuesta del tumor ni la
sobievida [5.26,43]
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La sobrevida libie de enfermedad promedio en pacientes con resección
paicial según quimioteiapia fue 73 3 meses paia aquellos con esquema de
mostaza nitrogenada, vincnstina, procarbazina y piednisona, 15 meses para
caiboplatino y etopósido, 3 33 meses para ciclofosfamida, caiboplatino y
etopósido La sobrevida Ubre de enfermedad a 40mesespaia el esquema
MOPP fue del 65% y del 35% paia el de caiboplatino y etopósido Lo
anterior sugiere que aquellos pacientes con resección parcial parecen
beneficiarse de la quimioterapia y más del esquema MOPP Lo anterior
igualmente a diferencia de la literatura donde recomiendan paia este tipo
de pacientes un esquema con CCNU, cisplatmo y vmcristina [5,26] La
sobrevida libre de enfermedad promedio en pacientes de alto nesgo se
reporta en un estudio del 27% a 5 años [11], comparando lo anterior en
relación a los pacientes de nuestro estudio quienes recibieron MOPP es
sustancialmente mayor en el mismo periodo de tiempo

La sobrevida libre de enfermedad promedio para pacientes con resección
total según quimioteiapia fue 69 5meses para carboplatino y etopósido, 49
meses para ifosfamida, carboplatmo y etopósido, 18 6 meses para
ciclofosfamida, carboplatino y etopósido, 14 6 meses para mostaza
nitrogenada, vrnciistina, procarbazína y prednisona Por lo que aquellos
pacientes con resección total paiecen beneficiarse más del uso de
caiboplatino y etopósido, peto igualmente llama la atención que la
introducción de agentes alquilantes reduce la sobrevida Como se
mencionó anteriormente los pacientes con bajo riesgo no parecen
beneficiarse del empleo de la quimioterapia [5,26,43]

De igual modo llama la atención que aquellos pacientes con resección
parcial y quimioterapia adyuvante tanto la sobrevida global piomedio
como la sobrevida libre de enfermedad promedio fueron mayores que para
aquellos que presentaron resección total Así lo mencionado en la literatura
[5,26,43] en cuanto a el uso de quimioterapia en pacientes de bajo nesgo
habrá que reconsiderarse ampliamente
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En lelación a la sobievida libie de enfermedad de acueido a la respuesta
al ti atamiento se reporta con un 82% a 120 meses en aquellos con
remisión completa, del 25% a 35 meses paia los que presentaron recaída,
del 22% a 10 meses paia los de enfermedad estática En relación a lo
anterior no encontramos reporte en la literatura, ya que solo se refiere la
sobrevida libie de enfermedad paia pacientes de bajo nesgo (64%) y para
los de alto nesgo (2 7%) [11]

En nuestro estudio aquellos pacientes que lograron una remisión
completa (15 pacientes ) el 80% tuvo una resección del 100%, el 13 3 %
de los pacientes una resección del 90% y el 6 6% un 70% de resección
Incluso de los 13 pacientes que continúan vivos, el 92 3% tuvieron una
resección del 100% y solo el 7 7% una resección del 90% Lo anterior
sugiere que la modalidad terapéutica con mayor impacto en la respuesta del
tumor es la cirugía y esta se relaciona más directamente cuando la
resección es del 100% Lo anterior es semejante a lo referido en la
literatura [1,5,11,26,43]

En cuanto a la presencia de recurrencias se reportan en la literatura en un
estudio del 27% [11], en nuestro estudio se reporta del 219% La
sobrevida de estos pacientes fue de 35% a 35meses y nula a 40 meses en lo
observado en nuestro estudio, a semejanza de algunos reportes en la
literatura donde se menciona que la recunencia es prácticamente fatal
[11,36], sm embargo ha}< leportes donde puede haber modalidades
terapéuticas con resultados aparentemente alentadores en estos casos [36,
42] Por lo que lo anterior valdría la pena investigarse en nuestro medio En
nuestro estudio las recaídas al sitio primario se presentaron en el 14 2%, y
el lugar más frecuente implicado fue el neuioeje (50%), lo anterior difiere
con lo encontrado en la literatura donde el lugar de recunencia más
frecuente es el sitio pnmano [11,43]

En cuanto a la ley de Collins ( periodo de nesgo de recunencia) todos
los pacientes con recaída {14 pacrentes) presentaron tal e\ento dentro de
este periodo Por lo que parece ser esta ley útil en este aspecto Sin
embaí go se ha r eportado en la litei atuí a que pueden pi esentai se
recurrencras fuera de este período y se han documentado hasta en el 1 4%
de los casos [45] En nuestro estudio el cual presenta 13 pacientes vi\os; 6
están fiieia de tal periodo y 7 aun dentro del mismo
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La defunción se piesentó en nuestro estudio en el 35 4% (5 postenoi a
cirugía), vivos al momento del estudio 27% y, desconocido en el 37 6%

A diferencia de la literatura el sexo no se relaciono como un factoi
pionóstico [11], ya que de los pacientes con remisión completa el 53 3%
fueron del sexo masculino 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 últimos 10 años en el Hospital Infantil de
México "Federico Gómez" en cuanto al meduloblastoma podemos concluü
ío siguiente

" o 1

1 Que en nuestro medio tiene como en el íesto del mundo discreto
piedommio del sexo masculino Que el sexo no tiene influencia
pronostica

2 La presentación clínica de este tipo de lesiones son principalmente las
secundarias a hipertensión intiacianeal y al compromiso de las
funciones ceiebelosas

3 Que la sobrevida es mayor cuando la reseccrón quirúrgica es total y,
que la radioterapia es paite importante en el tratamiento de estos
pacientes

4 Que la quimioterapia es de utilidad en pacientes considerados de alto
liesgo

5 Que su utilización de la quimioterapia en pacientes de bajo riesgo
amerita una amplra e individual valoracrón prevro a su empleo, asi
como de estudios prospectivos para detetminai sus rresgos y beneficios

6 De los esquemas de quimioterapia empleados en el que se observó
mayor efectividad en pacientes con resección parcial fue el esquema de
mostaza nitrogenada, vmcrístina, procaibazina y prednisona

7 Que a pesar de los avances científicos y tecnológicos el
meduloblastoma continua srendo una neoplasia donde el pronóstico en
nuestro medio continua siendo pobre y fatal cuando se presentan
recuirencias
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8 Que los íesultados obtenidos en cuanto a la sobrevida libre de
enfermedad promedio y a la sobrevida global promedio difieren a los
encontrados en la literatura en relación con los pacientes con resección
parcial y que es semejante con respecto a los pacientes con resección
total

9 Que sería útil la realización de estudios citogenéticos en este tipo de
pacientes ya que se refiere en la literatura como factores pronósticos
relevantes

10 Considerar la realización un estudio prospectivo en lo referente a la
influencia del sexo en el pronóstico, respuesta al tratamiento quirúrgico,
radioterapia y quimioterapia en este tipo de pacientes comparándose
con la experiencia recopilada en los últimos 10 años en nuestra
institución y así mismo con la literato a mundial para obtener un
consenso que pueda mejorar las posibilidades de sobrevida con las
mínimas secuelas posibles en este tipo de pacientes
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