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ANTECEDENTES

Desde principios del siglo pasado y finales del siglo antepasado se han preocupado por la
descripcidn los tumores del sistema nervioso central. En 1832, Guerard fue el primero en
describir un tumor de plexo coroides encontrando en una nifia de 3 afios. (1) La primera cirugia
de reseccién de ésta lesidon fue reportada en 1906. En 1930, reportaron éstas lesiones como
neoplasias asociadas a hidrocefalia (2). Dandy reporté el abordaje transcalloso al tercer
ventriculo en una nifia de aiflos con tumor de plexo coroides (3). En 1925, Bailey y Cushing se
refirieron al meduloblastoma como un tumor comun, localizado en el cerebelo en linea media,
en nifos, al que inicialmente Ilamaron espongioblastoma cerebeloso. (4) En 1931, Harvey
Cushing describid su experiencia con 76 astrocitomas cerebelosos, el remarcd su localizacién
cerebelar, la frecuencia de apariencia quistica, que ocurria principalmente en nifios y su
excelente prondstico posterior a una reseccién quirurgica (5).

La primera monografia publicada que intenta agrupar los tumores del sistema nervioso central
es la de Bailey y Cushing, no es casualidad que uno de éstos autores sea el padre de la
neurocirugia moderna. (3). A fines de la década de los 40, se elaboré la clasificacidn de la clinica
mayo (6). En la década del 50, Reingertz propuso un sistema basado en 3 categorias,
astrocitoma simple, astrocitoma anaplasico y glioblastoma multiforme (7). Recién los 70 se
produce un cambio conceptual importante, a partir de la decisidn de la organizacién mundial de
la salud de reunir expertos en las distintas areas de oncologia y elaborar clasificaciones basadas
en la morfologia (8). En los aiflos 70 y 80, surgioé la tomografia axial y la resonancia magnética; se
fomentd el uso de la técnica microquirdrgica, mejorando el diagndstico y tratamiento,
disminuyendo la morbimortalidad de los tumores del sistema nervioso central. (9)

Por tumores intracraneales pediatricos del nifio debemos entender no solo aquellos tumores
gue se derivan del ectodermo neural, sino también los derivados de otras capas embrionarias,
como se asienta en la clasificacién de la Organizacion Mundial de la Salud. Los tumores
intracraneales pediatricos comprenden todo proceso neoplasico contenido dentro de la cavidad
craneanay en las paredes internas de ésta. (10)

Cada afio, solo en Estados Unidos, se diagnostica cancer en mas de 12000 nifios. De éstos, los

tumores de sistema nervioso central son las neoplasias sélidas mas comunes, representando del
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20 al 30% de todos los canceres en la infancia, con una mortalidad total alta. Aunque las tasas
de supervivencia en nifios con tumores de sistema nervioso central continlan en aumento,
estudios han observado que presentan mads secuelas al tratamiento que otros tipos de cancer
en la infancia en la infancia (11 - 13).

La incidencia anual a sido reportada entre 2.4 y 6.3% por cada 100,000 habitantes, la cual ha ido
en aumento respecto a las décadas pasadas por las mejores técnicas de diagndstico (11,13). Es
mas comun en nifios de raza blanca que en raza negra (13), con ligera predominancia en sexo
masculino. En adolescentes, generalmente se encuentra subgrupos histolégicos mas favorables
gue en nifios mas pequeiios, generalmente menores de 3 afios, donde se encuentran tumores
de alto grado. (14)

En contraste con los adultos, la localizacion mas frecuente de los tumores en nifos son
infratentoriales, aproximadamente 50 a 55% de éstos. En menores de 6 meses, los tumores
supratentoriales son mds comunes, sin embargo, a partir de los 2 afios, la localizacion mas
frecuente es infratentorial. (15)

La tasa de supervivencia a 5 afios ha ido en aumento, actualmente es de 35 a 65%, dependiendo
de algunos factores, como localizacién del tumor, la edad del paciente e histologia de la

neoplasia. (14)

Existen variaciones geograficas en la incidencia de tumores cerebrales infantiles. Es mayor en
Estados Unidos, paises Nérdicos, Israel y Nueva Zelanda, y menor en Latinoamérica, Nigeria,
antigua Checoslovaquia, Hungria, Singapur e India. Existen diferencias raciales y geograficas en
la distribucién en la distribucion de las neoplasias del sistema nervioso central. En Estados
Unidos y Europa predomina el astrocitoma cerebeloso y el meduloblastoma. En Africa y Japén
hay una mayor incidencia de craneofaringiomas y tumores de la regidon Pineal. En la India, el
ependimoma es mas frecuente que en cualquier otro pais. En el mundo industrializado la
principal causa de muerte son accidentes y neoplasias, mientras que en paises subdesarrollados
siguen siendo la desnutricidn y las infecciones.(16)

La clasificacidn del tumor es importante para todos los tipos de cancer porque permiten realizar
predicciones de la historia natural de la enfermedad. EL manejo médico quirurgico, asi como el
prondstico, dependerd de su clasificacién. La clasificacién dependerd de acuerdo al tipo de
células anormales encontradas en la lesion tumoral. Los tumores de sistema nervioso central,

también pueden ser clasificados de acuerdo a localizacion y por edad de presentacién. (17)
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En orden decreciente de frecuencia de tumores de sistema nervioso central en nifios es
astrocitomas, meduloblastomas, ependimomas, craneofaringiomas y tumores de células
germinales. Sin embargo, el orden de frecuencia de estos tumores varian de acuerdo a la edad.
En menores de 2 aiios, predomina el papiloma de plexo coroides, astrocitoma desmoplasico
infantil, teratomas, tumor neuroectodérmico primitivo y tumor teratoide rabdoide. En nifios de
3 a 11 afios, estos tumores son raros, los astrocitomas, meduloblastomas y craneofaringiomas
son los mas frecuentes. En nifios mayores de 12 anos, los tumores de células germinales son
mas comunmente encontrados, mientras que los craneofaringiomas son menos vistos. (18)

En México, en el hospital infantil de México observaron leve predominancia del sexo masculino,
predominancia en lactantes mayores hasta escolares, con mas de 75% del total. Fueron mas
frecuentes en el cerebelo, en los hemisferios cerebrales en segundo lugar, con la regidn selar y
paraselar en tercer lugar. Los mas frecuentes, en cuanto a estudio de histopatologia fueron los
astrocitomas, con 32%, y los meduloblastomas, con 19%. Los craneofaringiomas con 11% vy los
ependimomas con 10.24%. El quinto lugar lo ocuparon los germinomas, con 4%. No reportaron
prevalencia respecto a toda su poblacién oncoldgica. (10)

Los gliomas, especificamente los astrocitomas, son los tumores del sistema nervioso central mas
frecuentes en la edad pediatrica, al ser mas del 50% de los mismos. Los astrocitomas pueden
variar en su histologia, citologia y comportamiento. Los astrocitomas pilociticos representan
arriba del 25%, siendo el mas comun de los astrocitomas, el sitio mas comun de aparicidn es
infratentorial, aunque puede ocurrir en cualquier sitio, incluyendo el hipotdlamo y el nervio
Optico. La histologia de éstos es de bajo grado, pero puede ser complicado el tratamiento
quirurgico por su localizacion. (11,14)

Los meduloblastomas son los tumores de fosa posterior mas frecuentes en la edad pediatrica.
Representan del 20 a 25% del total de todos los tumores pediatricos. Su incidencia estimada es
de 2 a 6 caso por cada millén de nifios por afio, representan 540 nuevos casos diagnosticados
anualmente en Estados Unidos. Representa en 12.2 de todos los tumores del sistema nervioso
central en nifios. La edad media de diagndstico es de 6 a 9 anos. Surge tipicamente de la linea
media a nivel inferior del vermis cerebeloso. EI 30% de los pacientes presenta metastasis en el
momento del diagndstico (19 - 21)

Los astrocitomas cerebelosos acontecen entre el 12 a 28% de todos los tumores del sistema
nervioso central en nifios. Aproximadamente el 70% son diagnosticados en edad pediatrica. El

promedio de edad al momento del diagndstico es de 7 afios. (22,23)




Los ependimomas ocupan el tercer sitio en frecuencia de tumores del sistema nervioso central
en edad pediatrica, aproximadamente el 10 %, con una media de edad de diagndstico de 4 a 6
afos. El 90% se localizan intracraneales, un tercio supratentoriales y dos tercios infratentoriales.
Cerca del 5% de éstos pacientes presentan diseminacion leptomeningea en el momento del
diagndstico. Las tasas de sobrevida a 5 afios son de 50 a 64%, tipicamente presentan recurrencia
en el sitio del tumor, el 20% presenta ademas metdastasis. (24,25)

Los tumores hemisféricos supratentoriales acontecen el 25% de todos los tumores en edad
pedidtrica del sistema nervioso central. Los gliomas en bajo y alto grado ocurren en 1 de cada
100,000 individuos menores de 20 afios, siendo mas comunes los de bajo grado. Los tumores
neuroectodérmicos primitivos ocurren con menos frecuencia, afectando principalmente a nifios
menores de 10 afios. No hay predisposicién de sexo en ambos. Los oligodendrogliomas son
raros en edad pediatrica, acontecen cerca del 1 a 2% de todos los tumores del sistema nervioso
central. También se pueden encontrar tumores neuroectodérmicos disembrioblasticos,
xantoastrocitoma pleomorfico y gangliogliomas (26)

Los gliomas del tallo representan 10 a 20% de los tumores del sistema nervioso central en nifos,
con una incidencia anual de 150 a 300 nuevos casos por afio en Estados Unidos. La media de
diagndstico es de 6.5 a 9 afios. El glioma pontino difuso es el mas comun, representando el 60 a
75%. (27)

Los craneofaringiomas son los tumores intracraneales en edad pedidtrica mas comunes de
origen no glial. Constituyen del 6 a 9% de todos los tumores en edad pediatrica.
Aproximadamente, 54% de los tumores de la regidn selar en nifios son craneofaringiomas. Se
pueden presentar a cualquier edad, teniendo dos picos de incidencia maxima a los 5 y 15 afios
de edad en ninos. (28)

Los tumores de células germinales acontecen menos del 4% de todos los tumores del sistema
nervioso central en Norteamérica. Derivan de estructuras profundas de la linea media y se
dividen en tumores de células germinales, no germinales (carcinoma embrionario, seno
endodérmico, coriocarcinoma, mixto) y teratomas. Los germinomas puros representan el 60%,
tumores mixtos y teratomas del 15 al 25% y los tumores no germinomatosos del 5 a 15%. Por su
localizacion se dividen en pineales y supraselares. Los tumores germinales son muy sensibles a
la radioterapia. (29)

Los astrocitomas del nervio dptico representan el 1% de todos los tumores del sistema nervioso

central en adultos y el 3 a 5% en nifos. Sesenta y cinco por ciento de éstos pacientes se
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presentan en menores de 5 anos, ocurren igual en frecuencia en hombre y mujer. La mayoria de
éstos son astrocitomas debajo grado, tipicamente pilociticos. La diseminacién a través del
liguido cefalorraquideo es rara. Se encuentran asociados frecuentemente con
neurofibromatosis tipo 1. (30)

Los tumores taldmicos constituyen entre el 2 al 5% de todos los tumores del sistema nervioso
central en la edad pediatrica, contra el 1% reportado en series de adultos. La media de
diagndstico es de 7 afos. De acuerdo a su patron de crecimiento se clasifican en focales
(generalmente astrocitomas pilociticos), difusos (astrocitomas fibrilares o de alto grado) y
bilaterales. (31)

EL papiloma de plexo coroides representa el 2.9% de todos los tumores del sistema nervioso
central, de éstos, del 10 al 20% son en menores de 1 afio. El 70% se encuentra en menores de 2
afios. Derivan de células neuroepiteliales especializadas en los ventriculos. No hay predileccion
entre sexo masculino y femenino. El 15% presenta forma maligna, de éstos, el 80% son en edad
pedidtrica. Las lesiones malignas pueden llegar a metastatizar (32)

Aungue muchos estudios aun no confirman factores ambientales asociados al desarrollo de
neoplasias malignas del sistema nervioso central, se han observado sindromes y anormalidades
genéticas asociadas con el desarrollo de éstos tumores. Tales sindromes incluyen
neurofibromatosis tipo 1y 2, esclerosis tuberosa y enfermedad de Von Hippel — Lindau. Estas
anormalidades son asociadas con defectos de cromosomas, que conducen alteraciones en la
supresién de oncogenes, que llevan a la génesis del tumor. Neurofibromatosis tipo 1 esta
asociado alteraciones en el cromosoma 17 y predispone a gliomas y tumores malignos de la
vaina del nervio. Las alteraciones genéticas de la neurofibromatosis tipo 2 se localizan en el
cromosoma 22 y se encuentra asociado al desarrollo de meningiomas y schwannomas
vertibulares. En la esclerosis tuberosa la anormalidad se encuentra en el cromosoma 9 que
predispone a los pacientes a desarrollar astrocitomas. La enfermedad de Von Hippel — Lindau es
asociada con multiples alteraciones sistémicas, incluyendo hemangioblastoma cerebeloso
secundario a la alteracion en el cromosoma 3. (11,33)

Cierto tipo de tumores estan relacionados con anomalias en la formacién del tubo neural, como
los dermoides y epidermoides, quistes de la bolsa de Rathke y hamartomas, que ya estan
presentes desde el momento del nacimiento. La presentacidn familiar es infrecuente, a parte de
las neoplasias relacionadas con los sindromes neurocutaneos. Determinados tumores como el

ependimoma y papilomas, estdn relacionados con virus del tipo polioma. Existen algunos
I —
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estudios que senalan la posibilidad de que una dieta rica en nitrosaminas y sus precursores,
constituyen un factor de riesgo para la formacién de tumores cerebrales infantiles, aunque aun
no se ha podido corroborar esta informacién. La radiacién prenatal y en vida extrauterina es un
factor asociado al desarrollo de neoplasias del sistema nervioso central. (16 )

Debido a que las neoplasias malignas del sistema nervioso central ocupan un cuarto del total de
las neoplasias en la infancia, es importante que los profesionales de la salud reconozcan
sintomas y signos que se encuentran. Los signos y sintomas resultan de la localizacién del
tumor, pero frecuentemente son secundarios al aumento de la presidn intracraneal que ocurre
en el 40% de todos los tumores en la infancia. En tumores de fosa posterior se observa
frecuentemente hidrocefalia por obstruccién del cuarto ventriculo. Los sintomas mds comunes
de elevacion de la presidn intracraneal son cefalea, vdmito y letargia que ocurren especialmente
por la mafiana por la elevacién del biéxido de carbono durante el suefio. Menos frecuente
puede observarse en aquellos pacientes sin cierre de suturas, macrocefalia con fontanela tensa.
En pacientes con tumores infratentoriales que comprimen el tallo cerebral, pueden
manifestarse con paralisis de nervios craneales bajos; sindrome de Parinaud (pardlisis de la
supraversion, alteraciones en reflejo de acomodacidn y nistagmus convergente) por compresion
del téctum del mesencéfalo y alteraciones en la marcha y ataxia por compromiso cerebeloso
(12,18).

Los tumores supratentoriales suelen manifestase por déficit focales por efecto de masa del
tumor. Las alteraciones varian segln la localizacién, que incluyen alteraciones visuales,
disminucion de la audicidn, retardo en el crecimiento, pubertad precoz, poliuria, hemiplejia y
crisis convulsivas, pero pueden estar acomparfiados de sintomas y signos de aumento de presién
intracraneal. Las crisis convulsivas pueden ser el signo inicial, se han observado en el 14% de los
nifos con crisis convulsivas (18).

Especialmente en los nifios, los sintomas como ndusea y vomito, son insidiosos que muchas
veces conducen a la presuncidn de alteraciones en el tracto gastrointestinal. Es por esto que
debe ser diagnodstico diferencial (tumores del sistema nervioso central) éste tipo de datos
clinicos, para no retrasar el diagndstico (34).

La neuroimagen es clave para el diagnéstico de los pacientes que se sospecha de tumores
malignos del sistema nervioso central. Con el desarrollo de la tomografia de crdneo en la
década de los 70s y la resonancia magnética de cerebro en la década de los 80s, se mejord el

manejo de los tumores del sistema nervioso. Estos estudios de gabinete se han convertido en el
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pilar en el diagndstico, tratamiento y planeacion prequirdrgica. La tomografia usa cortes
transversales y detecta la diferencia de densidad de los tejidos. La resonancia magnética,
detecta tiempos de relajacién entre el tejido normal y anormal. Ademas, el medio de contraste
en estos estudios ayuda a detectar anormalidades en la barrera hematoencefalica, tipico de
tumores malignos del sistema nervioso central. Las neuroimdagenes también son importantes
para identificar lesion residual y recurrencia tumoral, asi como efectos de la radioterapia y
cambios en el grado tumoral. La espectroscopia en la resonancia magnética arroja informacién
sobre la composicidon bioquimica del tejido normal y anormal, ayudando a caracterizar los
tumores, o bien, diferenciando entre neoplasia o necrosis (18).

La tomografia por emisién de positrones funciona para observar el consumo de glucosa del
tejido, ayudando a delinear areas de alto grado en lesiones heterogéneas y diferenciar cambios
posquirurgicos a tumor residual. (35)

Hay lesiones tumorales del sistema nervioso central que tienen predisposicion a diseminarse
dentro del sistema nervioso central. Tales lesiones incluyen meduloblastoma, germinomas,
ependimomas, tumor neuroectodérmico primitivo. En caso de sospecha de éstas lesiones,
deberd estudiarse al paciente con resonancia magnética craneoespinal en busqueda de
metastasis a lo largo del neuroeje, con controles posquirdrgicos pasadas 2 semanas de la
cirugia. Lesiones supraselares y de la region pineal deberan estudiarse ciertos marcadores
tumorales séricos y en liquido cefalorraquideo. Los tumores derivados de células germinales
producen gonadotrofina coriénica humana Beta, alfa feto proteina, fosfatasa alcalina
placentaria que pueden ayudar al diagndstico. (18,36)

El tratamiento de los tumores de sistema nervioso central ha cambiado considerablemente
respecto al siglo pasado por el desarrollo de las técnicas de diagndstico, mejor manejo
intraoperatorio, incluyendo el uso del microscopio, y la mejor terapia adyuvante. El tratamiento
de eleccidn gira en torno a la reseccidon quirdrgica y terapia adyuvante. El prondstico en la
mayoria de los tumores del sistema nervioso central se encuentra relacionado a la extensién de
la reseccidon quirdrgica, excepto en germinomas, los cuales son radiosensibles, con tasas de
sobrevida mayores al 90% con radiacién sola. En tumores localizados en areas elocuentes, como
tumores dpticos, regién hipotalamica y tallo cerebral, estd indicada Unicamente la toma de
biopsia en los casos raros en los cuales se cuestionable el diagndstico por imagen; estos
tumores son manejados con tratamiento adyuvante y derivacion del sistema ventricular.

Astrocitomas pilociticos del éptico e hipotalamo frecuentemente cursan con un curso benigno,
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aungue, pueden tener disfuncién hipotalamica y ceguera. Frecuentemente se manejan con
guimioterapia en lesiones progresivas, en lesiones estables, se recomienda vigilancia médica.
Ocasionalmente, puede hacerse un debulking de la lesidon si sobrepasan el tercer ventriculo o
son subfrontales. Los tumores malignos del sistema nervioso central, que incluyen
meduloblastoma, tumor neuroectodérmico primitivo, gliomas de alto grado, la reseccién
quirdrgica extensa es el tratamiento de eleccidn, con tratamiento adyuvante con quimioterapia
y radioterapia. (36)

La radioterapia frecuentemente es evitada en menores de 3 afios porque tiene efectos
deletéreos en el desarrollo del sistema nervioso central. En los meduloblastomas y
ependimomas de fosa posterior, se recomienda realizar radioterapia a todo el neuroeje por la
alta tendencia de hacer metdastasis de éstos (37)

La quimioterapia en los nifios es bien tolerada en la poblacién pediatrica, suele ser mas efectiva
que en adultos y frecuentemente aumentan la sobrevida de los pacientes (37).

En general, los tumores de sistema nervioso central tienen una supervivencia de cinco afios, en
52%. Los meduloblastomas tratados con cirugia radical, mas quimioterapia y radioterapia,
tienen una supervivencia de 35 a 75% a cinco anos, y a menor edad peor es el prondstico. El
glioma de vias dpticas, para algunos, tiene 50% de progresidon maligna en nifios radiados. Para
otros, no hay progresién tumoral en tumores no tratados o tratados con radiaciones, con 88 a
100% de supervivencia a seis afos. Se propone que después de cirugia, en pacientes pequenos,
no se radie. (10)

México presenta una mortalidad, 0.7 a 2.3 por 100 000. En los Estados Unidos de Norteamérica,
los tumores intracraneales son la segunda causa de muerte infantil por debajo de los 15 afios,

solamente después del traumatismo craneano. (10)
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JUSTIFICACION

Conocer la morbimortalidad, asi como los factores asociados en pacientes con tumores
cerebrales intracraneanos, constituye una herramienta indispensable para la planeacion,
organizacién, implementacion y evaluacion del cancer en edad pediatrica.

Tener un panorama de esta enfermedad en los Ultimos aflos ademas constituye también un

indicio de la tendencia de estos padecimientos en los derechohabientes del ISSSTE.

Considerando que el diagndstico precoz, permite aumentar la sobrevida, debido a que parte de
estos tumores tienden hacer metastasis, aumentando la morbimortalidad de la enfermedad,
aunado a un diagndstico temprano, el tamafo tumoral serda mds pequefio respecto a volumen
tumoral en fases tardias, facilitando asi la reseccion tumoral y el manejo adyuvante,
disminuyendo la morbimortalidad, los dias de hospitalizacién, y por tanto, mejorando los costos

al centro médico y aumentando la sobrevida del paciente.

Por tanto, la estimacidn fiable de la prevalencia de los tumores del sistema nervioso central
ayudard a planificar el manejo que se dard a éstos pacientes a mediano plazo, mejorando la
morbimortalidad de la enfermedad y hacer énfasis en el diagndstico precoz en las unidades de
primer y segundo nivel, sobre todo donde la prevalencia sea mas elevada. A largo plazo la
aplicacién mas importante sera aumentar la sobrevida del paciente y mejoria de su calidad de

vida.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los tumores del sistema nervioso central son las neoplasias sélidas mas comunes en la edad
pediatrica. Representan una morbilidad importante con una letalidad alta. La tasa de
supervivencia a 5 afnos actualmente es de 35 a 65%, dependiendo de algunos factores, como
localizacion del tumor, la edad del paciente e histologia de la neoplasia. Existen notables
diferencias geograficas y raciales en la distribucién de neoplasias del sistema nervioso central en
el mundo posiblemente debido a factores epigenéticos que podrian modificar la presentaciéon

de determinados tipos de tumores.
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Considerando lo anterior, es posible que esta variacion en la presentacién de tumores
cerebrales en edad pedidtrica, igualmente sea variable en nuestra poblacién. No hemos
encontrado informacidn relacionada con lo mencionado en la poblaciéon derechohabiente del
CMN 20 de Noviembre. Debido a que nuestro hospital ofrece atencidén de tercer nivel a toda la
republica, es posible poder conocer en forma aproximada la prevalencia de esta enfermedad en
este grupo etario. Basado en lo anterior planteamos la siguiente pregunta de investigacién

¢Cual es la prevalencia de tumores del sistema nervioso central intracraneales en pacientes

pedidtricos atendidos en el centro Médico Nacional 20 de Noviembre?

OBJETIVO GENERAL

Conocer la prevalencia puntual de tumores primarios del sistema nervioso central en edad

pedidtrica en el centro médico nacional 20 de noviembre.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Conocer la edad y sexo mas frecuentemente afectada por tumores cerebrales
intracraneales.

e Conocer los tipos y estirpes histoldgicas que afectan a la poblacién pediatrica.

e Conocer los tipos de tratamiento aplicados

e Conocer las complicaciones relacionadas con esta enfermedad

e Conocer los sindromes neurocutaneos asociados a esta enfermedad

e Conocer la mortalidad relacionada con la enfermedad
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DISENO

Estudio transversal, descriptivo, retrolectivo.

POBLACION

Criterios de inclusidn
e Pacientes pediatricos hombres y mujeres diagnosticados con tumor maligno del

encéfalo CIE 10 C71

Criterios de exclusion

e Pacientes con metdstasis cerebrales de primarios no cerebrales

Criterios de eliminacion

e Pacientes con expediente clinico incompleto

TAMANO DE MUESTRA

La poblaciéon en estudio fueron pacientes diagnosticados con tumores malignos del encéfalo, de
acuerdo a la CIE 10, C71, atendidos en los servicios de Oncologia pediatrica, neurologia
Pedidatrica y Neurocirugia

Considerando que el estudio pretendia conocer la casuistica total, revisamos todos los
expedientes de los pacientes pediatricos atendidos en los servicios de oncologia pediatrica,

neurologia pediatrica y neurocirugia, reclutando 76 pacientes.

VARIABLES

Variable independiente:
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Tumor del encéfalo: Los tumores intracraneales que comprenden todo proceso neopldsico
contenido dentro de la cavidad craneana y en las paredes internas de ésta. (Nominal
presente/ausente)

Variables dependientes:

Edad: Periodo de tiempo transcurrido desde el nacimiento expresado en afios (cuantitativa
continua).

Sexo: caracteristica fenotipica y genotipica que identifica a los seres humanos como masculino y
femenino (Nominal).

Lugar de residencia. Sitio geografico en donde ha desarrollado su vida social y biolégica.
(Nominal)

Complicaciones: Conjunto de alteraciones derivados de la patologia, del diagndstico o del
tratamiento médico quirdrgico que aumentan la morbimortalidad del paciente (Nominal
presente/ausente)

Sindrome neurocutdneo: Conjunto de sintomas y signos dermatoldgicos, oftalmoldgicos y
neuroldgicos: hipoacusia, disminucion de agudeza visual, déficit cognitivo, hipo e
hiperpigmentacion cutanea, maculas, etc. (Nominal presente/ausente).

Defuncién: Perdida de las funciones organicas que mantienen el buen funcionamiento corporal.

(Nominal presente/ausente)

METODOLOGIA

Se revisaron los registros de los servicios de Oncologia pediatrica, neurologia pediatrica y
neurocirugia de los pacientes que reunan criterios de seleccion.
De los expedientes clinicos registraremos las siguientes variables: Edad, sexo, lugar de

residencia, sindromes neurocutdneos asociados, tratamiento, complicaciones y defuncién.

Analisis estadistico

Utilizamos el programa estadistico STATA-I. La prevalencia se obtendra considerando los casos
con tumores cerebrales intracraneales entre la poblacién pediatrica atendida entre los afios
2008 al 2012, expresandola en forma de proporcion. El anadlisis descriptivo se realiz6 mediante

numeros absolutos y proporciones. Los resultados se mostraran en tablas y graficas
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RESULTADOS

Revisamos 341 expedientes clinicos del 1 de enero del 2008 al 31 de diciembre del 2012, de
pacientes atendidos en el Centro Médico Nacional 20 de Noviembre en los servicios de
oncologia pedidtrica y neurocirugia. Con tumor primario intracraneal del sistema nervioso
fueron 76 pacientes. Grafica 1 Se excluyeron 3 pacientes, por malformacién arteriovenosa
cerebral, displasia cortical focal y metdstasis a sistema nerviso central de osteosarcoma.

La prevalencia de los tumores primarios intracraneales del sistema nervioso central atendidos
en el servicio de oncologia pediatrica del Centro médico Nacional 20 de Noviembre fue del 29%

en 5afosy 5.8% anual, con una sobrevida a 5 afios de 54 %.

M tumores primarios
intracranales del sistema
nervioso central

M otros tumores

Gréfica 1 Distribucidn proporcional de pacientes con tumores intracraneales.

La edad mostré una mediana de 8.3 afios de edad (Rango 4 meses a 17 afios). De acuerdo al
grupo de edad, los pre-escolares (4-6 afios), escolares (7-12 afos) y pubertos ( 13-17 afios)

mostraron mayor frecuencia. Tabla 1, Grafica 2
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Frecuencia Porcentaje
Intervalo

(n) (%)

Lactantes menores 5 6.5

Lactantes mayores 7 9.2
Pre-escolares 15 19.74
Escolares 27 35.53
Pubertos 22 28.95
Total 76 100

Tabla 1 Distribucién y frecuencia por grupo etario

men de 1 afio

mas de 13

6al2

Gréfica 2 Distribucion y frecuencia por grupo etario

El sexo masculino fue ligeramente mas frecuente (53.95%). Tabla 2 y grafica 3. El sexo femenino
fue mas frecuente en edad escolar (45.7%) y el masculino en la pubertad (36.6%). Tabla 3 y

grafica 4
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frecuencia Porcentaje
Genero
(n) (%)
Femenino 35 46.05
Masculino 41 53.95
Total 76 100

Tabla 2 Distribucién por genero de pacientes con tumores intracraneales de SNC

H Femenino

B Masculino

Grafico 3 Distribucién por genero de pacientes con tumores intracraneales de SNC

Femenino Masculino
grupo de edad (n) (n)
Lactante menor 3 2
Lactante mayor 3 4
Preescolar 6 9
Escolar 16 11
Pubertad 7 15
Total 35 41

Tabla 3 Distribucién por genero y grupo etario
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Grafica 4 Distribucidn por genero y grupo etario

La variable de lugar de residencia, el DF presentd el 19.7%, Chiapas 11.8%, Veracruz 9.2%,

Oaxaca 6.6%, mientras estados como Aguascalientes, Baja California Sur, Coahuila, Quintana

Roo y Sinaloa presentaron el 1.3% respectivamente. Tabla 4, grafica 5
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Grafica 5 Distribucion de acuerdo a ciudad de origen
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Frecuencia| Porcentaje
Estado

(n) (%)
Aguascalientes 1 1,3
Baja California Norte 2 2,6
Baja California Sur 1 1,3
Campeche 2 2,6
Chiapas 9 11,8
Chihuahua 2 2,6
Coahuila 1 1,3
DF 15 19,7
Durango 1 1,3
Edo Mex 3 3,9
Guanajuato 4 5,3
Guerrero 3 3,9
Hidalgo 4 5,3
Michoacan 3 3,9
Morelos 1 1,3
Oaxaca 5 6,6
Puebla 3 3,9
Quintana Roo 1 1,3
Sinaloa 1 1,3
Sonora 2 2,6
Tabasco 3 3,9
Veracruz 7 9,2
yucatan 2 2,6
Total 76 100

Tabla 4 Distribucién de acuerdo a ciudad de origen
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La localizacién tumoral se encontré que el 57.8% fue supratentorial y el 42.10% infratentorial.

Los tumores supratentoriales mas comunes fueron hemisféricos con un 23.7%. El cerebelo en

general e infratentorial, fue la localizacion mas comudn con un 27.6%. La edad preescolar fue la

mads comun para esta localizacién, mientras que la edad escolar fue mds comun en tumores

hemisféricos. En el grupo de pubertad, la localizacion mas comun fue supraselar. Tabla 5, grafica

6

Tabla 5 Distribucidn por localizacidn anatémica del tumor intracraneal

Localizacion

Frecuencia (n)

Porcentaje (%)

Cerebelo 21 27,6
Clivus 1 1,3
Convexidad Extraxial 1 1,3
Hemisférico 18 23,7
Intraventricular 2 2,6
Orbita 1 1,3
Pineal 2 2,6
Supraselar 15 19,7
Talamo 4 5,3
Tallo Cerebral 11 14,5
Total 76 100,0
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Grafica 6 Distribucion por localizacion anatdmica del tumor intracraneal
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Los astrocitomas fueron el diagndstico histopatoldgico mas comun, reportando un 44.7%. De
éstos, el 35.5% fueron astrocitomas de bajo grado, mientras que el 9.2% fueron astrocitomas de
alto grado. Meduloblastoma reportd 10.5%, craneofaringioma 7.9%, ependimoma 6.5, tumor
neuroectodérmico primitivo 5.2%. Germinoma 3.4%, ganglioglioma, tumor teratoide atipico,
papiloma de plexo coroides reportaron 2.6% respectivamente. El 14% reportaron solo un caso.

Grafica 7
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Grafica 7 Distribucion de acuerdo a hallazgos histopatoldgicos

El 25% presentaron complicaciones inherentes al procedimiento quirurgico, de las cuales la
fistula de liquido cefalorraquideo, hidrocefalia y neuroinfeccion representaron el 60%. Las
complicaciones sistémicas se observé en el 31.5%, siendo la mas comuin neumonia, con un 33%

y diabetes insipida con un 30%. Tabla 6y 7, grafica 8,9y 10
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Frecuencia Porcentaje
Complicaciones
(n) (%)
Si 19 25
No 57 75
Total 76 100,0

Tabla 6 Distribucién por complicaciones del procedimiento quirurgico

Wi
Hno

Gréfica 8 Distribucion de pacientes con complicaciones del procedimiento quirurgico

M Fistula LCR

® Hidrocefalia

B Neuroinfeccién

B Hematoma
epidural

W Higroma

m Hematoma

parenquimatoso
= Edema cerebral

Grafica 9 Distribucion del tipo de complicaciones del procedimiento quirirgico
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M Sepsis

B Secrecién inapropiada de
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M Diabetes insipida

m Insuficiencia renal

Grafica 10 Distribucion de complicaciones sistémicas por el procedimiento quirdrgico

Solo se encontré dos casos asociados a sindrome neurocutaneo reportando el 2.6% (Grafica 11)

BN..
Wi

Grafica 11 Proporcidn de casos con Sindrome Neurocutaneo Asociado

Poco menos del 50% de los pacientes se les dio tratamiento adyuvante, quimioterapia 46.1% y

radioterapia 44.7% (Grafica 12 y 13)

Hno

Wi

Grafica 12 Distribucion de pacientes por tipo de quimioterapia
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Gréfica 13 Distribucion de pacientes por tipo de Radioterapia

DISCUSION

Cada afio, solo en Estados Unidos, se diagnostica cancer en mds de 12000 nifios. La incidencia
anual de los tumores del sistema nervioso central en la edad pediatrica es de entre 2.4y 6.3 por
cada 100,000 habitantes. Representan las neoplasias sélidas mas comunes, representando del
20 al 30% de todos los canceres en la infancia. (11,14). En México, existe una prevalencia
aproximada del 25%(10). Nosotros encontramos una prevalencia del 29%, muy similar a la
reportada a la literatura mundial y mexicana, por lo que consideramos debido al alto impacto de
éste padecimiento en la poblacion oncoldgica pedidtrica, es obligatorio mejorar las medidas
para realizar diagndstico precoz y mejorar asi las opciones terapéuticas.

Encontramos ligera predominancia del sexo masculino, igual a lo reportado por Rickert CH en
Estados Unidos y por Chico Ponce en México. (10 y 11). Observandose una predominancia en
grupos etarios arriba de los lactantes mayores, con mdas de 75% del total (10). Nosotros
encontramos hallazgos similares llegando en la edad escolar hasta el 71% de todos los casos.
Estos resultados pueden ser debido a que en pediatria, el grupo etario de pubertad, representa
una tercera parte de edad, mientras que hasta la edad de escolar, representa dos terceras
partes.

El lugar de residencia mds comun fue el Distrito Federal, con un 19.7%, estados tales como
Durango, Quintana Roo, Sinaloa, Aguascalientes, Baja California sur, Coahuila, solo tuvieron un
caso respectivamente. Esto podria deberse a que en el DF el centro de referencia de ésta
patologia es el Centro Médico Nacional 20 de Noviembre por la cercania, y que en los estados

mencionados se refiere a otra unidad del ISSSTE.
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Encontramos que el 57.8% se localizaron supratentorial y el 42.10% infratentorial. Sin embargo,
el cerebelo en general, fue la localizacion mas comun con un 27.6% (que es infratentorial). Esto
puede deberse a que solo 2 tumores se consideran infratentoriales (cerebelosos y tallo cerebral)
y el resto son supratentoriales. En el hospital infantil de México, la localizacion fue igual a la de
nuestro estudio, cerebelo en primer lugar y en los hemisferios cerebrales en segundo lugar. (10)
En Estados Unidos, la localizacién mas comun es cerebelo (14).

Los astrocitomas, son los tumores del sistema nervioso central mas frecuentes en la edad
pediatrica, al ser mas del 50% de los mismos. Los astrocitomas pilociticos representan arriba del
25%. (14) En el hospital infantil de México, los astrocitomas representan aproximadamente el
32% (10). En nuestro estudio encontramos que representan el 44.7%, el 35.5% fueron de bajo
grado y de éstos, el 11.8% fueron astrocitomas pilociticos. Los astrocitomas son los tumores
intraaxiales mas frecuentes del sistema nervioso central en la edad pedidtrica y en los adultos,
los astrocitomas de bajo grado son frecuentes en los nifios, mientras que en los adultos de alto
grado. Se cree que muchos astrocitomas de bajo grado evolucionan a alto grado, ademas
pueden ser asintomaticos, lo que podria explicar que los de bajo grado son mds comunes en
edades tempranas. Los meduloblastomas son los tumores de fosa posterior mas frecuentes en
la edad pedidtrica. Representan del 20 a 25% del total de todos los tumores pediatricos. (20)
Nuestro estudio reportd el 10.5% del total, sin embargo, fue el tumor cerebeloso mas comun
con el 38% de los casos y represento el 25% de todos los tumores infratentoriales, observando
una concordancia con la literatura mundial. Los craneofaringiomas son los tumores
intracraneales en edad pediatrica mas comunes de origen no glial. Constituyen del 6 a 9% de
todos los tumores en edad pediatrica. (28), nuestro estudio encontré una frecuencia del 7.9%.
Es ultimas dos lesiones, se cree, tengan una alteracién en el desarrollo intrauterino, en el
conducto faringeo los craneofaringiomas y en células progenitoras del tallo y cerebelo los
meduloblastomas, es por eso que son lesiones raras en los adultos. (20,28)

El 25% presentaron complicaciones inherentes al procedimiento quirurgico, de las cuales la
fistula de liquido cefalorraquideo, hidrocefalia y neuroinfeccion representaron el 60%. Las
complicaciones sistémicas se observé en el 31.5%, siendo la mas comuin neumonia, con un 33%
y diabetes insipida con un 30%. Se ha visto asociacién de tumores primarios de sistema nervioso
central a sindrome neurocutaneo (33) En nuestro estudio, solo se encontré dos casos asociados

a sindrome neurocutaneo (2.6%). Sin embargo, a la mayoria de los pacientes no se les hace
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pruebas genéticas para corroborar dicha asociacién, motivo por el cual no podemos decir que
no existe asociacion de éste sindrome.

El tratamiento de eleccién gira en torno a la resecciéon quirdrgica y terapia adyuvante. Los
tumores malignos del sistema nervioso central, que incluyen meduloblastoma, tumor
neuroectodérmico primitivo, gliomas de alto grado, la reseccidn quirdrgica extensa es el
tratamiento de eleccidn, con tratamiento adyuvante con quimioterapia y radioterapia. La
quimioterapia en los nifios es bien tolerada en la poblacidn pediatrica, suele ser mas efectiva
que en adultos y frecuentemente aumentan la sobrevida de los pacientes (36) En nuestro
centro, se encontré que poco menos de la mitad de los pacientes reciben terapia adyuvante,
guimioterapia como radioterapia, Esto se explica por que el tratamiento adyuvante no es
necesario en pacientes con resultado histopatolédgico (de bajo grado de malignidad) que se logé
una reseccién completa o por pacientes que antes de recibir el tratamiento adyuvante
fallecieron.

En el mundo, se presenta una sobre vida a 5 afios del 52% (10). Nosotros encontramos en
nuestro estudio una sobrevida a 5 ainos del 54% del total de los casos. Encontramos que el 58%
de nuestros casos presentaron un diagndstico histopatolégico de bajo grado de acurdo a la
clasificacion OMS, poco mas del 60% fueron de alto grado segun OMS, esto sugiere que el
manejo que se realiza en nuestra institucién se encuentra dentro del marco medico aceptado en

paises lideres en el tratamiento de este tipo de patologia neurolégica.
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CONCLUSIONES

La prevalencia de tumores intracraneales primarios del Sistema nervioso central (29%) es similar

a lo reportado en la literatura médica mundial.

El manejo médico-quirurgico que se ofrece en el servicio de neurocirugia del CMN 20 de

Noviembre se encuentra dentro del marco aceptado en la Neurocirugia mundial.

La frecuencia de tumores intracraneales primarios del sistema nervioso central se observa en

estadios mas avanzados en nuestra poblacion comparado con paises desarrollados.
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