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EXPERIENCIA EN EL MANEJO DE TUMORES
DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN EDAD
PEDIATRICA EN EL HOSPITAL JUAREZ DE

MEXICO

Periodo de enero de 2000 a agosto de 2002



INTRODUCCION

La diversidad histolégica de los tumores del Sistema Nervioso Central (TSNC) en mifios
mplica clasificarlos para iciar el manejo y  esperar resultados, por lo que la
Organizacion Mundial de la Salud, ha establecido la siguiente clasificacion, de acuerdo

a las caracteristicas histopatologicas ®

Clasificacién de los tumores del sistema Nervioso Central de Ia
Organizacién Mundial de la Salud
Tumores Neuroepitelialiales de SNC

I Tumores Astrociticos
1 Astrocitoma
1 Vanantes protoplismatico germstocitico, fibrilar, mixto
Astrocitoma andplasico (mahigno)
Glioblastoma multiforme
1 Vanantes ghoblastoma células gigantes, gliosarcoma
Astrocitoma pilocytic
Astrocitoma de células gigantes
Xantoastrocitoma Pleomorfico
Tumores Oligodendroghales
Oligodendroghoma
Ohgodendroglioma anaplasico (maligno)
2 Tumores de células ependimarias
i Ependimoma
1 Vanantes celular, paptlar, epitelial, células claras, mixto
2 Ependimomo anaplastico
3 Ependimoma Mixopapiiar
4 Subependimoma
Gliomas Mixtos
1 Ohgoastrocitoma mixto
2 OQOligoastrocitoma anaplasico (mahgno)
3 Otros (e g ependimo-asirocitomas)
4 Tumores Neuroepitehales de origen descenocido
I Espongioblastoma Polar
2 Astroblastoma
3 Ghomatosis cerebn
5 Tumores de los plexos coroideos
1 Papuoma de los plexos coroideos
2 Carcinoma de plexos coroideos (paptioma anapldsico de plexos coroideos)
6  Tumores neuronales y mixtos neuro-ghales
1 Ganglocitoma
2 Ganghocitoma displésico de cerebelo (Lhermitte-Duclos)
3 Ganghoghoma
4  Ganghoglioma anaplésico_(maligno)
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Ganghoglioma desmoplésico infanti]
Neurocitoma Central
Tumor neuroepitelial disembrioplastice
Neuroblastoma olfactorio neuroblastoma (esthesioneuroblastoma)
1 vanante newroepiteliar olfatorio
7 Tumores del parenquima pimeal
1 Pmeocitoma
2 Pineoblastoma
3 Pineoblastoma/ preocitoma mxto
8  Tumores con ¢clementos neuroblasticos o ghoblasticos (tumores embrionarios)
1 Meduloepitelioma
2 Tumores neuroectodermcos primitivos con diferenciactén multrpotencial
1 meduloblastoma
1 Varmantes medulomoblastoma, meduloblastoma melanocttico, meduioblastoma
desmopldsico
2 Tumor neuroectodermuco primutivo
3 Neurcblastoma
i vanante gangironeuroblastoma
4 Retinoblastoma
5 Ependimoblastoma

o6 ~) O

Tumores No-neuroepiteliales deSNC

% Tumores de [aregidn selar
1 Adenoma priutano
2 Carctoma prtuitario
3 Cramofaningioma
1¢  Tumores hematopoyeticos
1 Lmnformas primattos malignos
2 Plasmacitoma
3 Sarcoma granulocitico
4 Otras
11 Tumores de células germnales
Germmoma
Carcinoma embrionarto
Tumors de Yolk Sac ( tumor de senos endodérmicos)
Cortocarcinoma
Teratoma
Tumores nixtos de células germinales
12 Tumores de Meninges
1 Memngioma
1 Vananies menmgotehal, fibroso (fibroblastico), transictonal (mixtos), psammomatosos
angromatosos, microquisticos, secretores, células claras, coroides, rices en
linfoplasmacitos y subtipos metaplasicos
2 Menmgioma atipico
3 Menmgioma anaplisico (mahgne)
[3 Tumores de Memnges no-meningotehiales
1 Mesénquuma benigno
I Fumores Osteccartilaginosos

Chotha B b e

2 Lipoma
3 Histiocttoma Fibroso
4 Otras

2 Mesénquima Maligno
[ Condrosarcoma




2 Hemangiopencitoma

3 Rabdomiosarcoma

4 Sarcomatosis Memingea
5 Otras

3 Lesiones melanociticos primarios
1 Melanosts difusa
2 Melanocitoma
3 Melanoma maligno
1 Variante de melanomatosis meningea
4 Neoplasmas Hemotopoyeticas
1 Linfoma maligno
2 Plasmactoma
3 Sarcoma granulocitico
5  Tumores de Histogenesis desconocida
1 Hemangoblasioma (hemangioblastoma capilar )
14 Tumores de Nervios espinales y craneales
1 Schwannoma (neuninoma, neurtlemoma)
1 Celular, plexiforme, y subtipos melanoticos
2 Neurofibroma
I Newrofibroma circunserito (solitary)
2 Neurofibroma plexiforme
3 Tumores del recubnimiento de nervios periféricos mahgno (Schwannoma maligno)
1 Epitelode
2 Mesenquima divergente o diferencracion epitehal
3  Melanotico
15 Extensiones locales de tumores regionales
1 Paraganghoma {¢chemodectoma)
2 Cordoma
3 Codroma
4 Condrosarcoma
5 Carcinoma
16 Tumores métastasicos
I7 Tumores no clasificados
18 Iesiones quisticos y lesiones semejantes a los tumores
1 Quste de Rathke hendido
2 Epudermorde
3  Dermowde
4 Quuste colowde del tercer ventriculo
5  Quiste enterogenc
6 quiste neuroghal
7 Tumos de células granulares (coristoma, pituicitoma)
8 Harmatoma neuronal hipotalinico
9. Heterotopia glial nasal
10 Granuloma de células plasmaticas




ETIOLOGIA

Existen factores de riesgos bien conocidos que se asccian con el desarrollo de tumores
del encéfalo Ciertos sindromes como la neurofibromatosis, la esclerosis tuberosa, la
enfermedad de Von Hippel Lindau y sindromes de nevos basocelulares, se asocian con
un mayor riesgo de tumores del encéfalo en los nifios, otro factor de nesgo es la
Inmunosupresion, ya que los mdividuos con transplante renal expenmentan un nesgo
350 veces mayor de desarrollar un sarcoma reticulocelular, asi como én los nifios con

ataxia-telangrectasia "*

Los factores ambientales que incrementan el riesgo de desarrollar TSNC, son la
exposicion a hidrocarburos aromaticos, nitrosureas, tnazinas e hidracinas sistémicas
Los agentes menos documentados con respecto al desarrollo de tumoraciones, son el
consumo materno de barbituncos, la radiacién de fondo, la exposicidn de ondas
electromagnéticas de frecuencia muy baja y la exposicién prenatal a rayos x '

El desarrollc de neurofibromatosis proporciona mformacién méxima sobre la
oncogénesis, ya que se asocla con una gran variedad y multiplicidad de tumores al
producir hipertrofia local de hueso, de piel y musculo que mplica una sustancia capaz

de iniciar o favorecer el grecimiento histico ®

Se ha demostrado que la neurofibromatosis tipo | se asocia con pérdida de un gen
supresor tumoral localizado en la region dei cromosoma 17q 112°" Una de Ia
tumoraciones gue se ha estudiado amphamente es el astrocitoma y sus diversos
grados de malgnidad, por alteraciones en la via p53, y para los nfiltrativos la supresién
del gen del cromosoma 10 '*  En el caso del oligodendroglioma mas estudiada en los
adultos, se ha identificado perdida de 1p v 189 En los meduloblastomas se han

demostrado alteraciones a nivel de 17p '



MANIFESTACIONES CLINICAS
La sintomatologia clinica depende de la edad del paciente, la locahzacién de tumor v ia

existencia o no de hipertensién endocraneana, frecuentemente los sintomas son sutiles
e inesperados, son mas frecuentes en la edad pedidtnca y se dwviden en dos

apartados-®

Sintomas generales cefalea, vémitos, aumento del perimetro cefalice, diplopia,
estrabismo, papiledema, cambios de personalidad e irritabilidad ® 2
Sintomas focales: convulsiones, sintomas piramidales, défict motor o sensorial,

trastornos de la wisién, nistagmus, lateralizacion cefalica, ataxia, disfuncidén endocnno-

hipotalamica ° 12

El cuadro de hipertensién endocraneana se debe basicamente a )a obstruccién de las
vias de circulacion del liquido cefalorraguideo v ef desarrollo de hidrocefalia obstructiva,
a la compresion cerebral por masa tumoral, en el caso de malignidad es debida,
ademas, al edema peritumoral ®

La cefalea secundaria a hipertension endocraneana se produce por la presion ejercida
sobre la hoz, el tentorio o los vasos sanguineos inervados por la rama del irigémino,
cuyas fibras se proyectan hacia la regién frontal o los ojos; la cefalea localizada en la
regidon occipital se produce por irntacion de los ulimos pares craneales y las raices
posteriores que inervan el area del foramen magnum Esta imitacién puede ocasionar
rigidez cervical y condicionar al paciente una posicidn de flexion lateral antidigica,
rehusando al cambio de postura voluntario Generalmente son matutinas y aumentan
con las maniobras de Valsalva, disminuyen el resto del dia, permitiendo una actividad
normal;, en el lactante puede presentarse como ritabilldad o apatia, evita la
movilizacion cefalica El vomito se puede presentar por estimulacion de los centros
vagales, incluso pueden presentarse acompafiados de nausea, frecuentemente son

matutinos y en proyectil ®
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TUMORES DE INFRATENTORIALES

Para fines practicos, cerca de la mitad de TSNC en los nifios se originan en la fosa
posterior, localizados por debajo de la tienda que incluyen e incluyen los de cerebelo y
el cuarto ventriculo que tienden a presentarse con signos de hidrocefalia ' 12

Uno de los mas frecuentes son los meduloblastomas que se localizan en el vérmix
cerebeloso y en el cuarto ventriculo, presentan manifestaciones clinicas como cefalea
matutina, trastornos progresivos de la marcha y en la TAC se observa una masa larga
hiperdensa que ocupa la entrada de la linea media en la fosa posterior, la sobrevida ha
aumentado de 70-80% en 5 afios y depende del porcentaje de exéresis del tumor; Su

manejo postenor requiere quimioterapia y radioterapia 12

Otro de los tumores frecuentes es el astroctoma cerebelar, que ademas de los
sintomas ya mencicnados, se puede presentar lateralizaciéon de la cabeza y cefalea
occipital 12

Les ependimomas son otro tipo dé tumoracion infratentorial frecuente y se diagndstica
en los tres primeros afios de edad, Cominmente los pacientes presentan vomito,
ataxia, letargia, aumento del perimetro cefélico y ia duracidn de los sintomas varia entre
algunos dias a 11 meses de evolucién, cuando se localiza en el dngulo medulopontino

afecta multiples nervios craneales Es mas frecuente la localizacién infratentorial !

TUMORES DE TALLO

Se consideran alrededor del 10-20% de TSNC en los nifios Anatémicamente se
localizan la regidn atravesada por el cuarto ventriculo y el acueducto de Silvio
Quirurgicamente es dificil la reseccidn y la biopsia estereotactica es el procedinmtento de
eleccion para establecer el diagnéstico y evitar dafar estructuras vitales, asi como la
tumefaccidn del tallo encefalico '

Con la triada de signos de tractos largos, neuropatias craneales y ataxia, se sospecha
de glioma de tallo ya que los nervios craneales nacen en las areas bulbares y pontinas

11



E! nistagmo vertical al mirar hacia arriba, o a los lados, el posicional con la mirada
horizontal y el infatigable sugieren lesion intrinseca def tallo  Puede haber trastornos
oculomotores, dificultades para la deglucion v la alimentacion, asimetria del paladar,
ausencia del reflejo nauseoso, atrofia de la lengua vy la regurgitacién nasal que sugieren

afectacién del cerebelo ' 12

Se considera que son progresivos y pueden evolucionar hacia la muerte y el tempo de
evolucion puede vanar de semanas hasta algunos aiios, y Ia tasa de supervivencia a 5
afios es en promedio de 5 - 30%; los de peor pronéstico son los que infiltran en
meséncefalo, puente y con mas de tres signos clinicos de tallo encefalico ' 12

Los tumores de tallo pueden ser divididos en cuatro categorias difusos, focales,
exofticos y cervicomedulares

Los difusos son fos mas frecuentes, histolégicamente son gliomas de tallo, y abarcan
fallo, cerebeio; evolucionan en forma répida, y las manifestaciones clincas
generalmente involucran a los pares craneales V, VI, VI, IX y X, tipicamente hay
debilidad motora, hiperreflexia vy ataxia *

Los focales clésicamente son sélidos o quisticos hasta el 90% de los mismos, son
benignos y evolucionan en mucho tiempo  Los tumores exofiticos crecen alrededor del
tejido glal subependimario en el cuarto ventriculo vy los sintomas que se presentan son
de datos de craneo hipertensive Los gllomas cervicomedulares ivolucran la columna
cervical y la medula '

Predominan los astrocitomas malignos, que se localizan en el puente y los benignos
que se locahzan en la meduia oblonga; los gliobastomas pontinos son guirdrgicamente

iresecables por su localizacién ' 12
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TUMORES SUPRATENTORIALES

Tumores supraselares

Entre ellos estan los craneofaringiomas, gue se originan de tejido embrionario aberrante
y que clinicamente se presentan con trastornos visuales, por compresidn del nervio
optico o el quiasma oOptico;, se observan como masas calcificadas y alteraciones
clinicas onginadas por disminucién de la hormona dei crecimiento, hormonas
adrenocorticales, sexuales y tiroideas 12

Los astrocitomas supraselares, en la mayorfa de los casos son benignos y de lento
crecimiento y climcamente se presentan con aiteraciones visuales, nistagmus e
hidrocefalia con retraso en el crecimiento, generalmente estan asociados a
neurofibromatosis tipo | '

Los tumores hipotaldmicos se asocian clfnicamente con la presentacién de un sindrome
diencefélico y pubertad precoz, con bajo peso, escaso tejdo adiposo, buen apetrto, e

incremento de fa talla '

Los fumores taldmicos se presentan clinicamente con hemiparesia, hidrocefalia, temblor
infencional; la reseccion quirirgica se puede complicar con secuelas motoras y del

lenguaje °

Otros tumores son los neuroectodérmicos primarios con mal prondstico, que
embnolégicamente semejan a los meduloblastomas, los supratentoriales se locahzan
comiinmente en multiples I6bulos y estructuras profundas adyacentes

Los tumores de los plexos coroideos ocasionalmente se oniginan en el tercer ventriculo
y son causa de hidrocefalia La edad promedio en que se presentan son los dos
primeros afios de vida, la mayoria son bemignos, y con buen prondstico, posterior a la

extirpacién quirurgica 2
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Los tumores de la region pineal corresponden al 5% de todos los tumores, climcamente
presentan cefalea, nausea, vémitc y diplopia, histolégicamente pueden ser de origen
germmal, dependientes de parénguima pineal como en el caso de los pineoblastomas o
pineocitomas, o gliomas, como ependimoma o astrocitoma '

Se inicia manejo con radioterapia, quimioterapia, y dependen de las caracteristicas

anatémicas del tumor "

METODOS DE DIAGNOSTICO

El diagnéstico y el tratamiento de los nifios con tumoraciones dei sistema nervioso
central tipicamente involucra un equipo muitidisciplnaric de especialistas Con el
mejoramiento en los estudios de imagen se guia a los neurocirujanos a ubicar y a
definir el tumor para lograr su remocion 7

Las técnicas mas refinadas de resonancia magnética, y la resonancia magnética con
espectroscopia se ha usado para guiar decisiones terapéuticas y mejorar el tratamiento
La tomografia por emision de positrones provee informaciéon sobre fa actividad
metabdlica de la lesion, de la misma forma se aplican para fa busqueda de niveles
locales de oxigeno ?

El diagnostico histopatolégico realizado con nuevas técnicas de inmunohistoquimica y
cambios genéticos, permite determinar la presencia de anticuerpos conira epitopos de
proteinas glales y neurconales; la tecnologia monoclonal ha Hlevado a identficar
muitiples anticuerpos con especifidad para diversos TSNC  Sin embarge atn, continua
siendo muy confroversial la diferenciacién histoldgica especifica, como el caso de la
proteina acida fibnlar ghal, positiva en los astrocitomas bien diferenciados, nisma
reaccién gque se observa en forma débil en los ependimomas, en los tumores de plexo
coroideo, vy los oligodendreghomas La vimentina es mas abundante en las células
ghales inmaduras, en meningiomas, schwanomas, carcinomas Se han identfficado

anticuerpos contra los filamentos neuronales como gangliogliomas, meduloblastomas,

y neuroblastomas'®
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TRATAMIENTO

La crugia en los TSNC se hace para determinar la confirmacion histoldgica, la
citorreduccidn maxima, descompresion neural y reestablecimiento de la circulacion del
liquido cefalorraquidec La cirugia es usualmente el tratamiento primario, incluso, en los
tumores benignos pueden curar solo con reseccién quirtrgica, en los pacientes con
tumores malignos, a menudo se consigue un beneficio para permitir una mejor
respuesta a la radiacion o a la quimicterapia 12

El objetivo de la cirugia es lograr la maxima reseccion quirdrgica que va a tener impacto
en el prondstico y para lograr disnunuir la morbilidad @ 2

La cirugia ha mejorado sus técnicas e instrumentos. como la microcirugia, la cirugia
laser y asprrador ultrasonico, la cirugia estereotaxica, guiada por ¢l ciryjano, liega a la
base del tumor, per medio de las imagenes de resonancia magnética Cierto grupo de
tumores son Iresecables, como los tumores que involucran o invaden el tallo

encefalico, el quiasma optico y el diéncefalo, que son operables pero iresecables & 2

El uso de la radiocirugia estereotaxica y la terapia por radiacion esterectaxica han
aumentado y se usan para &€l manejo de los tumores pediatricos, cuando se compara
con la radracién externa, el uso de la estereotaxia, da en la lesién; y la planeacion del
fratamiento permite ser mas precisos con las dosis, buscar los fumores en tiempo real
durante la cirugia y €s una imporiante técnica para la reseccidn de pequeiias
tumoraciones o procedimientos en los cuales se debe de asegurar la reseccidon total,
disminuyen los efectos colaterales y este tipo de radiacidén permite llegar a la
tumoracién como si se tratara de buscador de la tomaografia la resonancia magnética

Agregado a este manejo se encuentran ofras técnicas mas refinadas, como en el caso
de laser con aluminio e itrum, la aspiracién ultrasénica y fa hipertermia por laser, que

mejora la reseccidn tumorai y imita el dafio a las estructuras normales 8

La quirnioterapia generalmente fracasa para los TSNC, sin embargo, se ha demostrado
actividad especifica como los glomas de bajo grade, meduloblastomas, y tumores

15



germinales del sistema nervioso central; y se han enconfrado otras alternativas como la
812

terapia génica
La terapia con radiacion tiene como objetivo evitar el dafic de las estructuras
adyacentes, se ha insistido en la tridimensional, sobretodo para los tumores que tienen
bordes indefinidos '*

Se han realizado recientemente mejorias para disminuir la dosis de radiacién con el uso
de otras técnicas como la terapia de protones, captura de neutrones, la braguiterapia y
la terapia de radiacién mediada con anticuerpos que se ha enfocado al lugar de
asentamiento del tumor, las dosis escaladas de radiacion hiperfraccionadas, (dos veces

al dia) han intentado mejoria en algunas tumoraciones 7 ®

JUSTIFICACION

Los TSNC son, después de las leucemias, las neoplasias malignas mas comunes
durante la infancta, como tumores sélidos, aproximadamente dos terceras partes son
infratentoriales, localizados en la fosa postencr y son mas frecuentes entre 2 y 12
anos, en los pacientes menores de 2 afios de edad aparecen con igual frecuencia los

infratentonales y los supratentoriales °

El cancer es una causa importante de enfermedad relacionada con muerte en los nifios,
aproximadamente el 10% de las defunciones en los nifios de menos de 15 afios de
edad por cancer son por TSNC

La incidencia sefiata que hay 4 casos por cada 100 000 niftos de menos de 5 aftos de
edad y disminuye a 2 2 casos por cada 100 000 en nifios entre 15 a 20 afios® ">

La tasa de incidencia ha aumentado hasta en el 45% comparado con los diagndsticos
realizados hace tres décadas, se atribuye al surgimiento de la resonancia magnética, y

la deteccion de la tumoracion, la sobrevida ha aumentado modestamente a 59-67% a 5

anos 4912
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aproximadamente el 10% de las defunciones en los nifios de menos de 15 afios de
edad por cancer son por TSNC

La incidencia sefiata que hay 4 casos por cada 100 000 niftos de menos de 5 aftos de
edad y disminuye a 2 2 casos por cada 100 000 en nifios entre 15 a 20 afios® ">

La tasa de incidencia ha aumentado hasta en el 45% comparado con los diagndsticos
realizados hace tres décadas, se atribuye al surgimiento de la resonancia magnética, y

la deteccion de la tumoracion, la sobrevida ha aumentado modestamente a 59-67% a 5

anos 4912
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Entre los tumores mas frecuentes se encuentran los ghomas, aproximadamente en un
80% de los cuales se denvan los astrocitomas, y tumoraciones de los plexos coroideos;

y los tumores neurcectodérmicos primarios representan el 20% *° 12

Los tumocres del cerebelo son mas frecuentemente entre 1 y 10 afios y los tumores

malignos cerebelares son mas comunes en los pacientes menores de 1 afio °

En Estados Unidos se presentan cerca de 2000 casos de TSNC por afio; por cada
cinco casos en nifios con cancer, uno pertenece a TSNC, vy en algunos tipos de
tumores se ha mejorado la supervivencia °

En nuestro pais ocupan el tercer lugar de mortaiidad, semejante a la tasa que se
observa en Estados Unidos y Europa, luego de las leucemias y los linfomas *

A nivel nacional, los TSNC dentro de causas de mortalidad por cancer y por edades,
se encuentra que las tumoraciones como neurcblastoma y meduloblastoma son mas
frecuentes en los nifios menores de 1 afio; en [a edad de 1 a 5 afios se encuentran los

astrocitomas; y después de los 5 afios, los ependimomas 4

Entre las neoplasias mas frecuentes en un andlisis en el Distrito Federal se encuentran
por orden de presentacidn los astrocitomas, ependimomas, el tumor neuroectodéermico

primario, y por ultimo otros gliomas *
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Conocer la metodologia de abordaje en los TSNC en la division de pediatria
Refiriéndose a casuistica, diagndstico, tratamiento  quirurgico, tratamiento

complementario y morbimortalidad

Hipodtesis

St la morbimortalidad de los tumores del Sistema Nervioso Central continua stendo
elevada dependiendo de la estirpe histopatoldgica, la localizacion anatdmica, y su
abordaje oportuno, el manejo nvanablemente es quirurgico con terapia adyuvante

Hipétesis Nula:
Si la sobrevida de pacientes con tumoraciones de sistema Nervicso Central, es

reducida, se esperaria, que de acuerdo al manejo proporcionado en el Hospital Juarez
de México sea adn mas por las Imitantes de especialistas oncolégicos para manejo

integral de los pacientes
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OBJETIVO GENERAL

Revisar el manejo que se proporciona a los pacientes que han sido ingresados al
servicio de pediatria diagnésticados por clinica y por imagen como tumores del Sistema
Nervioso Central

19



OBJETIVOS ESPECIFICOS

Incidencia de los tumores supra e infratentonales ingresados en el servicio de
pediatria en el periodo de enero de 2000 a agosto de 2002

Analisis de edad y sexo de los pacientes al momento del diagnéstico
Frecuencia de las tumoraciones supratentoriales por edad vy sexo
Frecuencia de las tumoraciones infratentonales por edad y sexo
Cuadro clinico mas frecuente en los tumores supratentoriales
Cuadro clinico mas frecuentes en los tumores infratentonales

Analisis de los pacientes que se manejaron con medidas adyuvantes como

quimicterapra ¢ radioterapia

Analisis de la tasa de la morbildad derivada de la tumoracidn del sistema

nemvioso central

Analisis de la mortalidad denvada de la tumoracion del sistema nervioso central
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PLAN GENERAL

Deteccion de los pacientes con diagnéstico de Tumoracién de Sistema Nervioso Central
con clinica, imagen o por histopatologia que se han registrado como ingresos a la
Diviston de pediatria a partir de enero de 2000 a agosto de 2002

Determinacién de nclusion o exclusién de los pacientes que cumplan con los criterios

ya establecidos

Revision de los registros del servicio y de los expedientes clinicos
Analisis de los datos

Discusién de los resultados

Conclusiones

DEFINICION DEL UNIVERSO

Todo los pacientes pediatricos que se ingresen a la Division de pediatria en el periodo
de enero de 2000 a agosto de 2002 que se han diagndsticado como tumores del
Sistema Nervioso Central por clinica, imagen ¢ histopatologia
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DEFINICION DE VARIABLES

VARIABLE INDEPENDIENTE

Evaiuacién del manejo del paciente con tumor de SNC

VARIABLES DEPENDIENTES

Edad

Sexo

Fecha de ingreso
Presentacién clinica
Métodos diagndsticos
Evolucién del paciente

DISENO DEL ESTUDIO

Estudio Descriptivo observacional refrospectivo
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CRITERIOS DE INCLUSION

» Pacientes pediatricos con el diagnéstico confirmado de tumoracion del Sistema
Nervioso Central incluidos en la libreta de registro

» Reporte clinico-histopatolégico de evidencia del tumor de sistema nervioso

central

CRITERIOS DE NO INCLUSION
» Pacientes con diagnostico clinico, de imagen o histopatolégico descartado para

tumoracion det sistema Nervioso central

CRITERIOS DE EXCLUSION
= Pacientes que se egresaron en forma voluntaria previo al manejo

MATERIAL Y METODOS

= Recursos
Humanos: Participacion de Division de pediatria

» Fisicos
Libro de registro de ingresos del servicio
Expedientes clintcos
Reporte histopatologicos
Ficha de identificacion persenal del paciente
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ANALISIS ESTADISTICO

Se utilizara la estadistica descriptiva para representar los resultados obtenidos a

través de frecuencias simples y porcentajes

CONSIDERACIONES ETICAS

Cumple con los criterios de la Ley General de Salud en el articulo 17, fraccion |
En la presente investigacion no existe nesgo para los sujetos de estudio, ya que
no es expenmental, por lo que no requiere de consentimiento informado y

autorizado por los pacientes, los padres o tutores
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RESULTADOS

Se revisaron 58 expedientes de pacientes que fueron ingresados al servicio en el
periodo de enero de 2000 a agosto de 2002 en pediatria con diagnéstico de
tumnoraciones del Sistema Nervioso Central; sin embargoe, se excluyeron 7 pacientes en
quienes por imagen se descarté neoplasia

Se ngresaron 23 (45 0%) pactentes femeninos y 28 masculinos (55%), de edad

promedio de 7 2 afios (1 mes-18 aiios)

Por diagnéstico clinico o por imagen se dividieron de acuerdo a su locahzacion; es
mayeor la frecuencia de tumoraciones infratentoriales, con 24 casos, se encontré que la
mas comdn es el meduloblastoma, en los pacientes mayores de 10 afios y en el sexo

femenino La literatura reporta mas frecuentemente meduloblastomas y astrocitomas

LOCALIZACION MAS FRECUENTE POR EDADES
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GRAFICA 4. FRECUENCIA DE TUMCORACIONES SUPRATENTORIALES

5% 19%

B GLIOMA 4

B TUMOR
NEUROEC TO DERMICO 4
[ CRANEQFARINGIOMA 6

o ¥ 199
(]
B PINEALOMA 1

2% 0 GERMINO MA 2
B NO ESPECIFIC ADOS 3

3 ADENOMA HIPOFISTARIO
1

En las tumoraciones supratentorales se presentarcn 21 casos y la mas comun fue el
craneofaringioma, la edad mas frecuente de presentacion esta comprendida entre las
edades de 5 a 10 afios

Se realizé analisis de los tumores de tallo, fueron 6, el sexo masculino el mas afectado
y la edad de mayor presentacidn és la comprendida entre 5 y 10 afios

Se catalogaron las manifestaciones clinicas generales que incluyen cefalea, vémito,
aumento del perimetro cefalico, cambios en la personalidad, crists convulsivas, las
manifestaciones focales se presentaron dependiendo de la lecalizacién; en los tumores
infratentonales ambos grupos de sintomas en el 60% (18 pacientes) En el 16 6% (7
pacientes) se presentaron unicamente con datos focales, sintomas cerebelosos, como

ataxia, dismetria, alteraciones en la postura, etc
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En los tumores supratentoniales, fueron mas comunes los sintomas focales, los datos
clinicos fueron de alteraciones en la agudeza visual, neuroendocrinas como retraso en
el crecmiento, se presentaron en promedio 8 casos, (380%) Y en el resto se
presentaron signos focales y generales

Los tumores de tallo, se presentaron signos focales, 3 casos (50%), generalizados y
focales en 3 casos (50%)

Los métodos de gabinete que mas frecuente utlizaron en los pacientes con el
diagnostico probable de TSNC fue la tomograffa axial computada y la resonancia
magnetica para confirmar o descartar lesiones, la TAC se utibzd en & 100% de los
casos de tumores de tallo, ( 6 casos } v en los tumores supratentonales, se utilizé TAC
en 11 casos, (52%) que no requind ofro método complementano para el diagnéstico, y
en esos casos, se llevd a mangjo quirurgico

En 10 casos (48%), se requiere de Resonancia magnétca simple y contrastada para
confirmar localizacion y por fo tanto manejo

En el caso de los tumores miratentoriales se requiere de resonancia magnética para la
mayoria, en 27 casos (90%) que determind en manejo quirtrgico subsecuente,

conservador o adyuvante guimicterapia/radioterapia

Los pacientes que de inicio fueron somefidos a manejo quirurgico, en [os tumores
supratentonales son un total de 18, (85%) y el resto conservador por la localizacidn
anatdmica (tdlamo, hipotalamo) Quienes se denvan para realizar biopsta por crrugia

estereotaxica
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GRAFICA 5. Manifestaciones clinicas al ingreso del paciente.
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Los pacientes con diagndstico de tumoraciones miratentonales a 22
{91 6%) se les reahzé manejo quirirgico y el resto se manejd conservadoramente Y
por Gltrmo en los glomas de fallo, 3 se manejaron con cirugia (50%) y 3
caonservadoramente (50%;) por localizacién anatémica de dificil acceso
De los pacientes con sobrevida se enviaron a ofra unidad de tercer nivel para manejo
adyuvante con qumoterapia o radioterapia pediatrica y contintian control en la consulta
externa 11 pacientes ( 21 5%)
Se presentaron 9 (17,6%) defunciones, en el tempo en que se realizd el estudio
retrospectivo, la incidencia mas alta fue por meduloblastoma con 5 pacientes, 3 de
éstos por datos de edema pentumoral postquirdrgico inmediato en las primeras 48 hrs
que evolucionaron a enclavamiento amigdalino mismo caso que ocurnd en un paciente
con diagnoéstico de gloma de tallo, defuncion en dos casos con diagndstico de
cranecfaringioma, y pinealoma por recidivas tumorales El tiempo de sobrevida de los
pacientes, se puede evaluar hasta el momenio como maximo en 82% en 32 meses los
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pacientes que se ingresaron en el estudio fueron diagnésticados en fecha reciente al
dia del ingreso o se diagnosticaron en el servicio y se les proporcioné manejo quirdrgico
de primeéra intencion

GRAFICA 6.CRITERIOS DIAGNOSTICOS
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GRAFICA 7. TRATAMIENTO ADYUVANTE QUIMIOTERAPIA! RADIOTERAPIA
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De los pacientes que han alcanzando sobrevida se refieren a radioterapia otro hospital.
en el Hospital Infantll, en el Instituto Nacicnal de Pediatria ¢ bien en el servicio que
existe en el Hospital Juarez de México Algunos pacientes han regresado al servicio
en la consulta externa, sin embargo hasta el momento no se ha notificado el regreso de
la mayoria de los pacientes excepto pacientes con craneofaringiomas, y pacientes que

cumplen critertos para manejarse como aduitos
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GRAFICA 8 Defunciones por tipo histolégico en tumoraciones supratentoriales
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GRAFICA 9. Defunciones por tumoracién en localizacidn infratentorial y gliomas de tallo
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CONCLUSIONES

El estudio de la tendencia de las diferentes neoplasias inciuye ¢l registro continuo y por
un tiempo minimo de 5 afos de los datos de los pacientes para obtener una visién de la
evolucion de la ncidencia de la poblacién en estudio *

Al momento actual, de las estadisticas de pediatria del Hospial Juarez de México, para
la incidencia de las tumoraciones del Sistema Nervioso Central hiene el iempo en que
se ha hecho ésta revision, se han manejado los pacientes pediatnicos desde Ila
integraciéon del servicio, conformada por el neurocirujano pediatra y €l resto del equipo
médico y paramédico, para el tratamiento integral de los pacientes, para mejorar la
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sobrevida de los pacientes con los avances en los métodos de diagnéstico, en las
técnicas quirurgicas, de anestesia vy de cuidados criticos, en el manejo postquirdgrgico,
para niciar protocolos para el manejo adyuvante tanto en quimioterapia, en
radioterapia, etc, para manelo de las secuelas neurologicas, es decrr un eguipo
multicisciplinario que no existe para pacientes pediatricos en e Hospital Juarez de
Mexico, existe en forma mas amplia para adultos El objetivo es mejorar la calidad de
vida de los pacientes por el proceso de desarrolle con el que cursan tanto fisico como
mental*®

Cabe recordar que fas neoplasias en los pacientes pediatricos son muy diferentes a la
forma de presentacion de los adultos, la localzacién es diferente, el comportamiento,
que tiene un mejor prondstico y el manejo es muy diferente, cuando se trata de nifios
muy pequefios '

La presentacion clinica mas comun de las neoplasias del Sistema Nervioso Central es
ta cefalea, con datos similares a los de afeccién de vias respiratonias superiores sin
embargo se han hecho estudios al azar sobre nifios que presentan cefalea crénica con
estudios de imagen, que se han utiizado amphamente para detectar tumoraciones, con
o sin ofros sintomas neurclégicos, sin embargo, se demuestra que el sintoma aislado
como tal no describe que el paciente sea portador de tumoraciones del sistema
nerviosos central, se encontré que solo el 0 3% tenian tumoraciones del SNC '°'°

Del resto de las manifestaciones clinicas que se presentan en los pacientes, son muy
especificas cuando estan allerados los pares craneales que se presentan de

predominio en tumoraciones infratentoriales y en glhomas de tallo ®

Se ha utihzado el ulirasonido transcraneal para deteccidon de tumores, a un menor
costo, se estudia la velocidad del flujo a través de las ventanas acusticas como béveda
craneal, en el area temporal, convexidad parietal alta, las areas supraorbitanas vy el
foramen magnum'®

Entre los efectos posteriores a la reseccidon quirdrgica en algunos pacienies se
presentan datos de alteraciones endocnnoldgicas la mas comun es la falla en el
crecimiento, el diagnéstico oportuno de la deficiencia de la hormona del crecimiento

facilta el manejo, y para mejorar ¢l peso aun posterior a la cirugia, la radioterapta o



quimioterapia Los efectos a largo plazo incluyen reduccidn de [a talla del adulto y de la
funcién cognitiva Se ha identficado que las consecuencias de la aplicacion de la
radioterapia en el eje del hipotalamo-hipéfisis lo que provoca disminucion de Ia hormona
del crecimiento, en un paciente una dosis mayor de 25 Gy es factible que tenga
pubertad precoz y se relaciona con la edad al momento de la mradiaciéon, la
quimicterapia afecta el crecimento por la accién de que ejerce en el tepdo éseo en el
cartilago del crecimiento y directamente a nivel hormonal En forma aistada se hicieron
determinaciones de niveles hormonales en pacientes con datos clinicos de retraso en el
crecimiento, sobretodo en los pacientes afectados con cranecfanngioma y un caso de
adenoma hipofistario con disminucién de los niveles circulantes de hormonas tiroideas,
de hormona del crecmiento, etc sin embargo solo se realiz¢ aisladamente, en un
protocolo de estudio para los pacientes que ingresen al servicto se puede miciar

cuantficacién de niveles hormonales y por lo tanto terapia de reemplazo **
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