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COMPORTAMIENTO CLINICO DE GLIOMAS OPTICOS
E HIPOTALAMICOS

I. INTRODUCCION

Los tumores intracraneales (TIC), representan el tipo de tumor s6lido més frecuente en
la edad pediétrica, siendo los segundos en frecuencia general después de las leucemias y
linfomas. Se considera a nivel mundial que la incidencia de TIC se encuentra entre 100
y 200 casos/millén/afio (1,3). Sigue sin conocerse la causa de la gran mayoria de los
tumores cerebrales infantiles.

Los TIC se clasifican segln su histologia, pero la ubicacion y el grado de diseminacion
del tumor son factores importantes que afectan el tratamiento y el pronéstico. En la
actualidad, el gran progreso dentro de los estudios de imagen, asi como el uso de
andlisis inmunohistoquimico, los resultados de andlisis citogenéticos y de genética
molecular, y las medidas de la actividad mitética, han contribuido eficientemente para
diagnosticar y clasificar los tumores (2).

Mas de la mitad de los nifios diagnosticados con tumores cerebrales sobreviviran 5 afios
a partir del diagndstico. En algunos subgrupos de pacientes, es posible una tasa ain mas
elevada de supervivencia y curacion. El tratamiento de cada nifio debera realizarse con
intencion curativa. Al iniciar la terapia se deberan considerar las secuelas posibles a
largo plazo de la enfermedad y de su tratamiento.

No se ha determinado el régimen de tratamiento 6ptimo para la mayoria de los tumores
cerebrales infantiles. Los nifios que tienen tumores cerebrales deberan ser considerados
para su ingreso con una prueba clinica cuando haya disponible un estudio adecuado.

Los nifios con tumores primarios cerebrales representan un reto terapéutico importante.
Por lo tanto, para obtener resultados terapéuticos optimos se requiere de los esfuerzos
coordinados de especialistas pediatricos en campos tales como neurocirugia, neurologia,
rehabilitacion, neuropatologia, radiooncologia, oncologia médica, neurorradiologia,
endocrinologia y psicologia, que tengan pericia especial en el cuidado de pacientes con
estas enfermedades (3).

En cuanto a la ubicacion, clasicamente, los tumores se catalogan como infratentorial,
(fosa posterior) que representan un 50%, y supratantorial el 50%, subdividiéndose este
altimo en selar o supraselar, con un porcentaje de presentacion del 20% y los tumores
supratentoriales en un 30%. Dentro de los tumores supratentoriales, existen los que se
presentan mayormente en la region selar o supraselar como: craniofaringiomas vy
astrocitomas diencefalicos, estos son tumores mediales que implican el quiasma,
hipotdlamo, tdlamo o ambos y que son generalmente de bajo grado. Como ejemplo
tenemos a los astrocitomas de grado | o de grado Il (OMS), y los germinomas y los
tumores de células germinales (1,4).



Dentro de los tumores del nervio dptico que con mayor frecuencia podemos observar en
la practica clinica corriente son los gliomas benignos del nervio dptico, grado | y Il
OMS y los meningiomas de la vaina del nervio 6ptico (2).

Los gliomas o6pticos y hopotalamicos (GOH) son raros. Estos tumores se presentan mas
frecuentemente durante la nifiez y adolescencia, como una forma benigna de
crecimiento lento (1. Son dos veces mas frecuente en el sexo femenino. Los GOH
representan el 5% de todos los TIC pediatricos y entre los pacientes con
neurofibromatosis tipo 1 (NF 1) la frecuencia aumenta al 15% (1,21).

La presentacion clinica depende del tipo y localizacion del tumor. La frecuencia de
localizacion de GOH: 25% en nervio Optico, 20-40% en quiasma 6ptico y 33-60% con
extension al hipotalamo ().

Por todo lo anterior, surge la idea de esta tesis; realizar un estudio con el fin de
determinar, para el Hospital Infantil de México Federico Gémez, (HIMFG), el
comportamiento clinico de los pacientes pediatricos con GOH.



IV.  PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los nifios con tumores primarios del cerebro presentan un reto terapéutico significativo,
y para obtener resultados éptimos en este campo se requiere esfuerzos coordinados de
especialistas pediatras en los campos como neurocirugia, neuropatologia, oncologia
pediatrica, neurologia pediatrica, rehabilitacion, endocrinologia y psicologia. Esto
aunado a que mas de la mitad de nifios diagnosticados con tumores intracraneales
sobreviviran 5 afios a partir del diagnostico. El tratamiento de cada paciente debera
tener como meta la curacion, ademas se debe considerar las posibles secuelas a largo
plazo de la enfermedad. Por lo cual surge la idea de la tesis, que es realizar un estudio
con el fin de conocer el comportamiento clinico de los GOH en nuestro medio, para
conocer un poco mas de éste y poder dar un mejor seguimiento y tratamiento de los
pacientes. La seleccion del tratamiento adecuado solo se puede conseguir si se hace el
diagnostico correcto y el estadio de la enfermedad se determina correctamente.

V. JUSTIFICACION

El principal justificante es que en México no se cuenta con datos epidemioldgicos,
informes sobre las caracteristicas clinicas, el tratamiento, el seguimiento y la evolucion
de los pacientes con GOH.

Por otro lado no se tiene la cultura de la deteccion de los tumores en la edad pediatrica,
porque no se cuenta con el conocimiento médico necesario para establecer un
diagnostico oportuno en nuestro medio.

Es importante conocer y establecer cual es la evolucion clinica y pronostico de los
pacientes que recibieron las variadas opciones de tratamiento de los GOH.

VI. OBJETIVOS
General

Describir las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas, tratamientos y evolucion y
pronostico de los nifios con GOH atendidos en el servicio de Neurocirugia del Hospital
Infantil de México Federico Gdmez en un periodo de 22 afios.

Especificos

e Estimar la frecuencia de casos de GOH diagnosticados y atendidos en el
Hospital Infantil de México entre 1986 y 2007.

» Describir la edad de presentacion mas comun de GOH en la serie de casos
estudiada.

» Describir el comportamiento clinico de los GOH de los pacientes estudiados.

» Describir los diversos tratamientos usados en los pacientes con GOH en la serie
de casos estudiada.
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Il. MARCO TEORICO

Los tumores primarios del cerebro son un grupo diverso de enfermedades que juntas
constituyen el tipo mas comun de tumor solido de la nifiez. Los TIC comprenden todo
proceso neoplasico contenido dentro de la cavidad craneana. Como se ha mencionado,
los TIC se clasifican segun la histologia, pero el sitio del tumor y la extensién de la
diseminacion son factores que afectan el tratamiento y el prondstico (.3).

Los nifios con tumores cerebrales representan un reto terapéutico importante. Por lo
tanto, para obtener resultados Optimos se requiere de los esfuerzos coordinados de
especialistas pediatricos en campos tales como la pediatria, la neurocirugia, la
neurologia, la medicina fisica y rehabilitacion, la neuropatologia, la radiooncologia,
oncologia médica, la neurorradiologia, la endocrinologia y la psicologia entre otras, que
juntas incidiran positivamente en el cuidado de pacientes con estas enfermedades (3).

En cuanto a la ubicacion, entre los tumores infratentoriales, el 50% del total, entre los
mas comunes se encuentran los siguientes, segun la clasificacion de la OMS. (2,4

1. Astrocitomas cerebelosos, por lo general pilocitico pero también fibrilar con
menor frecuencia, de alto grado.

2. Meduloblastomas, cléasicos y desmoplasicos, son equivalentes a los tumores
neuroectodérmicos primitivos (PNETS).

3. Ependimomas, que pueden ser: celular, papilar, de célula clara, tanicitico o
anaplasico.

4. Los gliomas infiltrantes del puente, son tumores tipicamente difusos,
generalmente de bajo grado, en la experiencia del HIMFG, pueden ser
diagnosticados por medio de una biopsia extereotaxica o sin biopsia, por medio
de una IRM. Los tumores focales, tectales y exofiticos cervicomedulares son
generalmente de bajo grado y son generalmente operados a cielo abierto.

5. Tumores teratoides atipicos/rabdoides.

Germinomas.

o

Entre los tumores que se presentan en supratentorial, otro 50%, tenemos los siguientes:

=

Astrocitomas hemisféricos cerebrales o gliomas de bajo grado | o I (OMS).

2. Astrocitomas de alto grado o maligno, como el astrocitoma anaplasico y

glioblastoma multiforme, grados 1l y IV (OMS).

Gliomas mixtos, de alto o bajo grado.

Oligodendrogliomas, de bajo y alto grado.

PNETs, como los neuroblastomas cerebrales, pineoblastomas vy

ependimoblastomas.

Tumores teratoides atipicos/rabdoides.

Ependimomas benigno o anaplasico.

Meningiomas y menigosarcomas.

Tumores del plexo coroideo, papilomas y carcinomas.

10. Tumores pineales parenquimatosos, como los pineocitomas y los mixtos.

11. Tumores gliales neurales y neurales mixto, como los gangliogliomas,
ganglioglomas desmoplasicos y los tumores neuroepiteliales disembrioplasicos.

12. Metéstasis de tumores extraneurales, poco comunes en la infancia.

o

wooN»



Ademas de estos tumores supratentoriales, existen otros que se presentan mayormente
en la region selar o supraselar como:

1. Los craniofaringiomas.

2. Los gliomas del nervio éptico.

3. Los astrocitomas diencefalicos, son tumores mediales que implican el quiasma,
hipotadlamo, tdlamo o ambos, que son generalmente de bajo grado, como los
astrocitomas de grado 1, pilocitico o de grado 2.

4. Los tumores de células germinales y germinomas.

Gliomas dpticos e Hipotalamicos

Los GOH son masas que se forman por el crecimiento de células anormales o por la
proliferacion descontrolada de éstas en un nervio éptico, o bilateralmente, en el quiasma
0 conjuntamente en el hipotadlamo. Los tumores del nervio Optico que con mayor
frecuencia podemos observar en la practica clinica corriente son los gliomas benignos
del nervio dptico y los meningiomas de la vaina del nervio Optico (24). Los GOH
representan el 5% de todos los TIC pediatricos (1,4).

Historia

La primera descripcion de los tumores de Orbita fue descrita por Byer en 1901.
Hudson en 1912, fue el primero en sugerir que los tumores de la via Optica eran
hamartomas en vez de tumores neoplasicos, un concepto que fue debatido durante
muchas décadas. El acceso quirtrgico para los GOH fue inicialmente descrito por
Martin y Cushing en 1923. Parker y colaboradores en 1988 argumentaron que
usualmente los gliomas quiasmaticos se extienden a uno o ambos nervios 6pticos o
posteriormente se irradian al hipotalamo ().

Epidemiologia

Los gliomas Opticos son raros y su causa se desconoce. Estos tumores se presentan mas
frecuentemente durante la nifiez y adolescencia, como una forma benigna de
crecimiento lento (1). En el 85% de los casos, aparece antes de los 15 afios, con una
media de 3.5 afios, y es dos veces mas frecuente en el sexo femenino que masculino ().
Los GOH se presentan con una frecuencia del 15% entre los pacientes con NF-1, la
enfermedad de Von Ricklinghausen (1-3, 21-22).



Patologia

En la edad pediatrica, los GOH son astrocitomas grados | y 1, en la clasificacion de la
OMS. Puede haber tanto astrocitomas pilociticos como fibrilares. La variante
pilomixoide de los astrocitomas pilociticos se presenta en las vias dpticas y podrian ser
la variante méas agresiva o de diseminacion mas probable. Entre los gliomas de las vias
Opticas tenemos los tumores astrociticos del nervio Optico, del quiasma Optico, cintillas
Opticas y en algunos casos el resto de las vias Opticas. Dada la naturaleza infiltrante de
esas lesiones, la separacion de las vias épticas y los gliomas hipotalamicos de los
tumores taldmicos es generalmente dificil y arbitraria. Los gliomas malignos de las vias
Opticas son poco comunes. Los gliomas de las vias épticas ocurren con mayor
frecuencia en los pacientes con NF-1, aproximadamente 15-20% de todos los pacientes
con esta enfermedad presentaran glioma de las vias Opticas (21-22). En estos pacientes,
cuando el nifio es asintomatico o tiene aparentes deficiencias neuroldgicas estaticas o
visuales, el tumor puede descubrirse durante la evaluacion de deteccion. No suele
obtenerse una confirmacién patoldgica en los pacientes asintomaticos y cuando se han
realizado biopsias, se ha encontrado que estos tumores son predominantemente
astrocitomas pilociticos, mas que astrocitomas fibrilares (2).

No existe un sistema de clasificacion, universalmente aceptado, de los estadios para los
GOH. Estos son astrocitomas de bajo grado que crecen lentamente y pueden presentarse
en cualquier lugar de la via Optica (1. Los sintomas clinicos principales son visuales.
Estos tumores también pueden surgir en el hipotdlamo; en las lesiones extensas e
infiltrantes, la distincion entre los tumores hipotalamicos y los opticos es con frecuencia
artificial y de poca importancia clinica. En los lactantes y nifios de menor edad, los
gliomas hipotaldmicos podrian dar como resultado el sindrome diencefélico, el cual se
manifiesta como retraso en el crecimiento, pérdida de apetito, disminucién de la grasa
corporal, suefio durante el dia, disminucion de la memoria y capacidades intelectuales.
Estos nifios podrian tener poca relacion en los casos de otros hallazgos neurolégicos,
pero pueden presentar macroencefalia, letargo intermitente y trastornos visuales. Debido
a que la ubicacion de estos tumores dificulta un procedimiento quirdrgico, no siempre
se hace una biopsia. Esto es especialmente cierto en los pacientes con NF1. Los GOH
por lo general se diseminan contiguamente aunque se ha observado la diseminacion por
el espacio subaracnoideo. La evaluacion debe incluir pruebas neurooftalmologicas para
vigilar cuidadosamente al paciente con respecto a los efectos visuales de la evolucion
del tumor que a veces no son evidentes cuando se usa tomografia computarizada o
resonancia magnética. No se ha probado hasta ahora que, en los pacientes con glioma de
las vias Opticas, las respuestas provocadas por estimulo visual sean mas sensibles que el
examen clinico, aun en nifios pequefios.

Clasificacion

La clasificacion de los gliomas de la via Optica se basa en la localizaciéon especifica.
Tipo 1-A es retrobulbar (intra-orbital); tipo 1-B es retrobulbar (intra-foramen); tipo 11 es
el glioma en el tracto Optico; tipo I11-A se encuentra a nivel de quiasma y es unilateral;
el tipo 111-B a nivel de quiasma y bilateral. El tipo 111 A y B pueden involucrar a nivel
de hipotalamo ().



Manifestaciones clinicas

La presentacion clinica depende del tipo y localizacion del tumor. Los tumores de
nervio optico comunmente se manifiestan, con proptosis unilateral- 0 menos frecuente
bilateralmente, la proptosis es leve, desplazando el globo ocular hacia abajo o hacia un
lado, hay restriccion en la movilidad, se puede encontrar no pulsétil, es irreductible y
puede acompafiarse de pérdida de la vision, papiledema o atrofia dptica. La perdida de
la vision se presenta, basicamente, en el ojo con proptosis y un decremento variable del
campo visual en el ojo contralateral. En nifios muy pequefios la perdida de la vision
puede ser manifestada, Gnicamente, con estrabismo, nistagmus o los dos. La etiologia de
este nistagmus es incierta y puede ser debido a la disminucion de la agudeza visual. Y la
agudeza visual es usualmente menor de 20/200 (16). Los nifios con NF 1 pueden no tener
ningun sintoma o signo al momento del diagnostico.

Los gliomas del quiasma Optico y la parte posterior del nervio dptico se presentan méas
comunmente con atrofia del nervio Optico que con papiledema. La pérdida de la
agudeza visual no es tan severa como con los gliomas de del nervio éptico. En los
gliomas del quiasma, no hay proptosis. Los nifios mayores de cinco afios, pueden
presentar cefalea y se quejan de disminucion de la agudeza visual. El fondo de ojo
presenta, ya sea unilateral o bilateralmente, palidez de la papila o atrofia ().

Los gliomas que se originan principalmente del quiasma y se extienden posteriormente
y superiormente hacia el hipotdlamo se presentan con signos de aumento de la presion
intracraneal, asi como disfuncion hipotaldmica, que se manifiesta porterazo en el
crecimiento, obesidad, diabetes insipida, somnolencia, hipogonadismo o pubertad
precoz. (15). El sindrome diencefalico o sindrome de Russell, manifestado por retraso en
el crecimiento, perdida del apetito, disminucion de la grasa corporal, suefio durante el
dia, disminucién de la memoria y capacidades intelectuales, con macrocefalia, es
relativamente comun en nifios menores de 2 afios.

El aumento de la presion intracraneal es causado por hidrocefalia secundaria que puede
ser producida por oclusion de foramen de Monro, del acueducto de Silvio o de las
cisternas de la base. Los gliomas de la via Optica pueden presentarse en adultos, con
caracteristicas de alta malignidad, que pueden causar una pérdida de la visién temprana
y una muerte inevitable. Rara vez se presentan tumores malignos en los nifios.

Estudios para Diagnostico

El fondo de ojo muestra cambios en la papila dptica, como edema o palidez y atrofia
(figura 1). Las pruebas del campo visual pueden ayudar a determinar que tanto han sido
eliminadas las vias dpticas, por el tumor.

La tomografia computada (TC), muestra en el caso del glioma Optico intraconal, un
engrosamiento isodenso del nervio Optico (figura 3), con mayor frecuencia fusiforme.
Cuando el tumor pasa al craneo, hay un agrandamiento del canal 6ptico y, cuando ataca
al quiasma, también de la silla turca. Pueden se reforzados por medio del contrate
intravenoso, especialmente los de lesiones posteriores a los nervios dpticos. Las
calcificaciones han sido descritas en las lesiones que envuelven el tracto dptico. En



ocasiones, en pacientes con glioma éptico y afectacion funcional de un solo nervio, la
TC ha revelado un engrosamiento del quiasma, o bien del nervio contralateral.

A su vez, la resonancia magnética nuclear (RMN) demuestra en secuencia T1 (figura 4),
una sefial isointensa respecto al nervio dptico normal, ademas de zonas hipointensas,
correspondientes a la degeneracién mucinosa; la captacion gadolinio es pobre, al
contrario de lo que sucede con los meningiomas orbitarios. La secuencia T2 puede
mostrar una sefial hiperintensa, mas patente en los margenes del tumor cuando hay
gliomatosis perineural asociada a la NF1. Asimismo, hay casos descritos en que la
RMN ha demostrado una afectacion quiasmatica no detectada ni mediante potenciales
evocados visuales (PEV) ni mediante TC. No obstante, es preciso subrayar que tanto los
estudios imagenoldgicos actuales, como la TC y la RMN, asi como las exploraciones
funcionales més actualizadas, campimetria y PEV, infravaloran en ocasiones la
extension tumoral real. La angiografia del cerebro es poco utilizada. Se realiza cuando
es necesario discernir exactamente las relaciones del tumor con las arterias de la base,
generalmente dentro de un plan quirdrgico cuidadoso.

Tratamiento

Las opciones de tratamiento deberan considerarse no sélo para mejorar la supervivencia
sino también para estabilizar la funcién visual. El tratamiento varia de acuerdo con el
tamarfio del tumor y la salud general de la persona y los objetivos pueden ser la curacién
del trastorno, el alivio de los sintomas o el mejoramiento de la vision y el bienestar de la
persona.

Los tratamientos son de tipo quirtrgico y oncoldgico, con quimioterapia y/o radiacion.
Actualmente se esta realizando la radiocirugia, sobre lesiones que por su extension y
localizacion lo permitan (23).

Los nifios con gliomas intraconales, prequiasmaticos de un solo nervio optico tienen un
mejor pronostico que los que tienen lesiones que afectan al quiasma o que se extienden
a lo largo de las cintillas dpticas, los cuerpos geniculados laterales y radiaciones
geniculo calcarinas. Estos gliomas, de un solo nervio dptico, pueden ser curados con la
cirugia. Los gliomas limitados, infraorbitarios o que forman parte del nervio éptico
intracraneal, que no incluyan el quiasma y con perdida de la agudeza visual, pueden ser
también resecados. Los nifios con NF 1 también tienen un prondstico mejor,
especialmente cuando el tumor se descubre en pacientes asintométicos durante los
examenes de deteccion.

En los nifios con tumores muy extensos, confinados al quiasma 6ptico y al resto de las
vias oOpticas, con la vision conservada, el cirujano se limita a biopsiar la lesion 25y a
someter al paciente a un una observacion clinica e imagenoldgica cuidadosa, minimo
cada 6 meses, bajo el control oncoldgico y los tratamientos quimiterapicos indicados.
La radiacion es reservada para pacientes después de los 3 afios de edad, en los cuales se
confirma la progresion y la quimioterapia no dio resultado (11,12).

La extirpacion quirdrgica puede curar algunos gliomas opticos. La reseccion parcial
para reducir el volumen del tumor es factible en muchos casos, con lo cual se disminuye



el dafo inducido por la presion ejercida por el tumor. Los gliomas dpticos son tumores
tipicamente intradurales, pero su recidiva tras una extirpacién quirdrgica incompleta
puede condicionar una invasion difusa de las estructuras adyacentes. Asi mismo, en
casos de extension retroorbitaria, se recomienda extirpar mediante craneotomia
transfrontal las porciones prequiasmatica y orbitaria del tumor (23).

La quimioterapia es un tratamiento que ha dado buenos resultados, sobre todo en los
grandes tumores, en donde no estd permitido realizar cirugias ablativas totales. Ademas
retardara la necesidad de radioterapia. La quimioterapia puede ser particularmente
apropiada para pacientes con NF 1 y para pacientes en quienes son mas probables las
secuelas de la radioterapia. Se ha demostrado que la quimioterapia reduce el tamafio del
tumor en aquellos nifios con gliomas hipotalamicos que se acompafian de sindrome
diencefalico. Sin embargo, no es claro por cuanto tiempo durara tal respuesta y si la
radioterapia puede ser evitada ultimadamente en cualquier nifio con sintomatologia
progresiva. Tanto el cisplatino como la temozolamida han mostrado algunos beneficios
en estudios clinicos. La quimioterapia podria ser especialmente Gtil cuando el tumor se
extiende al hipotalamo (19).

En algunos casos se puede recomendar radioterapia, después de los 3 afios de edad y
cuando el tumor es extenso, no es posible extirparlo quirdrgicamente y no responde a la
quimioterapia 11). Con la radioterapia se logra un control de la enfermedad a largo plazo
para la mayoria de los nifios con gliomas quiasmaticos, de las vias quiasmaticas y
retroquiasmaticas (12), pero también puede dejar abundantes secuelas intelectuales,
motoras, sensitivo-sensoriales, endocrinoldgicas y agravacion del déficit visual (s). Las
complicaciones de la radioterapia, que son infrecuentes y de mayor gravedad en los
pacientes de menos de tres afios, comprenden accidentes isquemicos transitorios
cerebrales recidivantes, el déficit de la hormona del crecimiento, la pubertad precoz y
posiblemente en una mayor frecuencia de tumores secundarios. Su incidencia puede ser
reducida si se utilizan dosis de irradiacion no superiores a los 50 Gy. Con la radioterapia
se ha constatado un efecto favorable en los gliomas quiasmaticos, no complicados,
irradiados con dosis superiores a los 45 Gy, con tres afios sin progresion tumoral. En
cuanto a la funcion visual, se ha demostrado que la vision se estabilizaba en alrededor
de un 80% de los casos, después de la radioterapia, si se toma en cuenta la valoracion
del deterioro inicial (s).

Otra técnica prometedora se llama terapia de radiacion de protones (PRT).
Recientemente se ha utilizado, en casos de gliomas quiasmaticos, la braquiterapia con
yodo-125, aplicando una dosis de 60 Gy sobre el margen tumoral, al parecer con éxito
(14).

Los procedimientos radioquirdrgicos estan ya siendo informados, con resultados
alentadores. Se requerird tiempo para poder centrar en su justa dimension este tipo de
tratamiento.

La radioterapia es el método mas actual y novedoso para el tratamiento de los GOH, en
un estudio retrospectivo realizado en el Departamento de Sterotactic neurosurgery, en
Cordova, Argentina, se recopilaron 12 pacientes entre el periodo de 1993 a 2006,
menores de 18 afios, con diagndstico de astrocitoma pilocitico, se utiliz este método, y
11 de los 12 pacientes presentaron disminucion del tumor en un 60%; un solo paciente



presento recurrencia después de 3 afios y presentan una evidencia de no progresion del
tumor después de 13.4 afios de seguimiento de los pacientes (26).

Se pueden prescribir ademas corticosteroides para reducir el edema y la inflamacion,
antes de la cirugia y durante la radioterapia ().

Pronéstico:

La evolucion de los pacientes, con glioma de vias opticas e hipotaldmicos, es altamente
variable. Sin embargo, el tratamiento oportuno mejora el prondstico. Algunos tumores
son curables con cirugia, mientras otros recurren. En muchas de las ocasiones, el
crecimiento del tumor es muy lento y la condicion clinica permanece estable por largos
periodos de tiempo. Existe una pequefia parte de estos tumores que se comportan de
manera agresiva, como en el 20% de los casos, en donde el quiasma Optico esta
involucrado (17).

Algunos pacientes con grandes gliomas de vias dpticas, seguidos mediante observacion,
presentaron regresion en el 90% de los casos, mientras que la vision en los gliomas
quiasmaticos es estable en aproximadamente el 75% y el 70% de los no tratados y los
irradiados, respectivamente (1s, 20).

Los GOH pueden recurrir muchos afios después del tratamiento inicial, tanto en forma
benigna como malignizandose. La enfermedad puede presentarse en el sitio del tumor
primario, aunque se ha observado una diseminacion amplia a otros sitios del
parénquima cerebral y las leptomeninges. En el momento en que reaparece la
enfermedad, se debe de indicar una evaluacion completa para determinar el grado de la
recaida. La biopsia y la reseccion quirdrgica pueden ser necesarias para confirmarla,
porque a veces es dificil distinguir clinicamente entre la recurrencia del tumor y otras
entidades, tales como un tumor secundario y/o la radionecrosis cerebral. La necesidad
de realizar una intervencion quirdrgica debe estimarse en cada caso en particular
basandose en el tipo inicial del tumor, el intervalo de tiempo entre el tratamiento inicial
y la reaparicion de la lesion tumoral y el cuadro clinico.

En el caso no haber aplicado radioterapia, ésta debera de administrarse, y tendréd que ser
conformacional, ya que es la que ha resultado mas eficaz y ofrece el mejor potencial
para reducir las toxicidades, agudas y a largo plazo, relacionadas con esta modalidad de
tratamiento. La quimioterapia es también una opcién, si el tratamiento oncol6gico no ha
sido llevado a su extremo. Esta modalidad de tratamiento puede controlar la enfermedad
durante un plazo relativamente largo. En el caso de pacientes con tumores cerebrales
recurrentes, existen en la actualidad nuevos enfoques terapéuticos, tales como RPT y la
radiocirugia (6.7, 14).



I11. Antecedentes

Dentro de la literatura revisada, se encontraron diversos articulos de diferentes partes
del mundo, iniciando con el estudio realizado en el hospital Infantil de Corea del Sur, en
donde se realizo un estudio retrospectivo, evaluando las actualizaciones del tratamiento
quirurgico de los GOH y analizando factores pronostico relacionados con el porcentaje
de sobrevivirencia, presentaron una serie de 33 pacientes, con I5 nifios y I8 nifias, con
edad promedio de 8 afos, un seguimiento de 52 meses, con resultados reportados de
preservacion de la vision ipsilateral al tumor en el 25% y contralateral en el 83%, la
cirugia no mejord las manifestaciones endocrinoldgicas. La tasa de sobrevivencia fue de
93% y dentro de los factores de riesgo que se encontraron, para progresion de la
enfermedad, fueron nifios menores de 5 afios y pacientes del sexo femenino ().

En el Instituto de Oncologia de Cérdova, Argentina, se realiz una recopilacion de datos
de la experiencia en el tratamiento de los Gliomas de la via optica en los dltimos 25
afios, eligiendo 17 pacientes, de los cuales fueron 10 nifias y 7 nifios, con un promedio
de edad de 3 afos. Estos autores observaron que los principales sintomas fueron
oftalmolégicos, un solo paciente tuvo el antecedente de padecer NF 1, de los 17 casos,
los estudios demostraron que en 13 de éstos, la mayoria, con un astrocitoma tipo II,
fibrilar, el tratamiento que se dio a los pacientes fue combinado, cirugia, radioterapia y
braquiterapia. Cinco pacientes murieron por causas atribuidas al tumor (7).

En el departamento de Neurocirugia del Hospital de Johns Hopkins, Baltimore, se
realizo un estudio retrospectivo de los caso de los gliomas de las vias dpticas anteriores
y posteriores, con un seguimiento de 10 afios, se incluyeron 47 pacientes, con un
promedio de 7 afios de edad, con predominio de 24 hombres y 23 mujeres, de los cuales
16 pacientes presentaron NF 1, los cuales no recibieron ningun tratamiento, Gnicamente
observacion, éstos no presentaron alteraciones en el hipotalamo, concluyendo que el
comportamiento de los gliomas depende de muchos factores, como la localizacion,
presencia 0 no de NF y si al inicio del padecimiento habia o no alteraciones en la
agudeza visual. En estos casos hubo mejor evolucion en los pacientes con gliomas
anteriores, al quiasma, que los que presentaron gliomas posteriores a éste ().

En el departamento de neurologia del hospital Royal Alejandra de Australia, se realizo
un estudio prospectivo, para demostrar que los potenciales evocados visuales (PEV) son
altamente especificos, sensibles y simples de realizar, para el diagnostico de los gliomas
opticos. El estudio constaba de una muestra de 15 pacientes, de los cuales fueron 8
hombres y 7 mujeres, con edad promedio de 5 afios, 11 tenian el diagnostico de NF 1.
La cuantificacion de los PEV informé de una sensibilidad del 100% y especificidad del
60-83%, para diagnosticar gliomas. La RMN es el estdndar de oro, pero en ocasiones,
dependiendo de la edad del paciente, pueden existir riesgos por la anestesia y ademas
estos estudios son muy COStosos (9).

La Universidad de Miami realiz6 un estudio retrospectivo, para investigar el
comportamiento de los gliomas de las vias dpticas anteriores, su presentacion clinica y
su prondstico. Durante 28 afios se recopilaron 42 casos, con un porcentaje de 68% de
mujeres. Del total, 55% tuvieron NF 1. No habia diferencia sustancial en el cuadro de
presentacion entre los pacientes, excepto que los pacientes con NF 1 exhibian un
porcentaje mayor de nistagmus. Se concluyé que la vision, en el ojo afectado, decliné a
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pesar de cualquier tratamiento dado, pero la del ojo contralateral permanecio sin
alteraciones (10).

En el Hospital general de Boston, se realizé un estudio prospectivo para valorar la
radioterapia esterotaxica, en los pacientes pediatricos con diagnostico de gliomas de
bajo grado. De los 50 pacientes, 26 fueron nifios y 24 nifias, con edad promedio de 9
afios, las indicaciones para la radioterapia fueron la progresion del tumor durante la
quimioterapia o después de la cirugia. La tasa de sobreviviencia fue 82.5% a 5 afios y de
65% a 8 afios, concluyendo que la que la radioterapia esterotaxica proporciona un
excelente control en nifios con un tumor de bajo grado pequefio y localizado, que no
respondio a otras técnicas de tratamiento (11).

En el Departamento de Radioncologia, de la Universidad de Heidelberg, Alemania, se
realiza un estudio retrospectivo para ver la tolerancia del tratamiento con radioterapia
esterotéxica fraccionada en el tratamiento de los gliomas dpticos. La muestra fue de 15
pacientes, tratados durante un periodo de 13 afios, con 11 mujeres y 4 hombres, un
promedio de edad de 6 afios y solo el 20%, 3 pacientes presentaron NF 1. El tumor fue
localizado en un 20% en el nervio Optico, del 20-40% fue confinado en el quiasma
optico y el 30% fue confinado en el hipotdlamo. La histologia mas frecuente fue
astrocitoma de bajo grado, 13 pacientes fueron pilocitico. Los sintomas dependieron
directamente de la localizacion del tumor. Todos los pacientes terminaron el tratamiento
y lo toleraron adecuadamente, presentando una tasa de sobreviviencia de 3 y 5 afios,
respectivamente de 92 y 72%. Solo un paciente muri0 por progresion del tumor,
concluyendo que la radioterapia esterotaxica fraccionada fue segura y bien tolerada,
teniendo un control sobre el tumor y sobre el tejido normal del cerebro, especialmente la
glandula pituitaria. Los resultados sugieren fuertemente que este método deberia ser
complementario si la reseccidn quirdrgica no es posible (12).

En Arabia Saudita, en el Hospital de Especialidades King Faisal, en el Departamento de
Oncologia, se realizdé un estudio retrospectivo, de andlisis de casos, durante 15 afios,
presentando una muestra de 50 pacientes, con el diagnostico de gliomas de la via Optica
de bajo grado, 28 fueron nifias y 22 nifios, con un promedio de edad de 4 afios,
presentaron alteraciones en la agudeza visual al inicio de la enfermedad en un 90%, el
36% presentd conjuntamente NF 1, en 35 de los pacientes hubo una localizacion
posterior, involucrando el quiasma oOptico y el hipotalamo y en 15 pacientes Unicamente
un nervio 6ptico. En cuanto al tratamiento, 29 paciente fueron sometidos a cirugia, 12
pacientes recibieron radioterapia posterior a la cirugia; 16 pacientes solo recibieron
radioterapia. Presentando una tasa de sobreviviencia de 87.5% a 5 afios y 75% a 10
afios. El mejor pronostico fue para los gliomas anteriores. Sin embargo, con el
tratamiento de radioterapia mas cirugia, los tumores posteriores presentan una mejor
sobreviviencia y mejor pronéstico. No obstante, el balance correcto del tratamiento
entre cirugia, radioterapia y quimioterapia, no esta aun bien establecido para esta
enfermedad (13).
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IV.  PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los nifios con tumores primarios del cerebro presentan un reto terapéutico significativo,
y para obtener resultados éptimos en este campo se requiere esfuerzos coordinados de
especialistas pediatras en los campos como neurocirugia, neuropatologia, oncologia
pediatrica, neurologia pediatrica, rehabilitacion, endocrinologia y psicologia. Esto
aunado a que mas de la mitad de nifios diagnosticados con tumores intracraneales
sobreviviran 5 afios a partir del diagnostico. El tratamiento de cada paciente debera
tener como meta la curacion, ademas se debe considerar las posibles secuelas a largo
plazo de la enfermedad. Por lo cual surge la idea de la tesis, que es realizar un estudio
con el fin de conocer el comportamiento clinico de los GOH en nuestro medio, para
conocer un poco mas de éste y poder dar un mejor seguimiento y tratamiento de los
pacientes. La seleccion del tratamiento adecuado solo se puede conseguir si se hace el
diagnostico correcto y el estadio de la enfermedad se determina correctamente.

V. JUSTIFICACION

El principal justificante es que en México no se cuenta con datos epidemioldgicos,
informes sobre las caracteristicas clinicas, el tratamiento, el seguimiento y la evolucion
de los pacientes con GOH.

Por otro lado no se tiene la cultura de la deteccion de los tumores en la edad pediatrica,
porque no se cuenta con el conocimiento médico necesario para establecer un
diagnostico oportuno en nuestro medio.

Es importante conocer y establecer cual es la evolucion clinica y pronostico de los
pacientes que recibieron las variadas opciones de tratamiento de los GOH.

VI. OBJETIVOS
General

Describir las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas, tratamientos y evolucion y
pronostico de los nifios con GOH atendidos en el servicio de Neurocirugia del Hospital
Infantil de México Federico Gdmez en un periodo de 22 afios.

Especificos

e Estimar la frecuencia de casos de GOH diagnosticados y atendidos en el
Hospital Infantil de México entre 1986 y 2007.

» Describir la edad de presentacion mas comun de GOH en la serie de casos
estudiada.

» Describir el comportamiento clinico de los GOH de los pacientes estudiados.

» Describir los diversos tratamientos usados en los pacientes con GOH en la serie
de casos estudiada.
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» Describir la evolucion clinica de los pacientes posterior al tratamiento.
e Comparar la frecuencia, la presentacion clinica, la evolucion, tratamiento
utilizado y el pronostico, con la diferente literatura encontrada.

VIl. MATERIAL Y METODOS

Disefio:
» Estudio clinico, retrospectivo, descriptivo y observacional.

Lugar de estudio:
» Servicio de Neurocirugia del Hospital Infantil de México Federico Gdmez.

Poblacion:
» Pacientes con diagnostico de GOH atendidos y operados por el departamento de
Neurocirugia del Hospital Infantil de México Federico Gomez, de 1986 al 2007.

Periodo de estudio:
* Mayo de 1986 a diciembre del 2007.

Criterios de inclusion:
e Ambos géneros.
» Diagnostico clinico y patologico de GOH.
» Evaluados y operados por el servicio de neurocirugia en el HIMFG, durante
1986 y 2007.

Criterios de exclusion:
» Pacientes en los que no se conto con el expediente clinico.

Criterios de eliminacion:
» Pacientes con expediente clinico con informacion incompleta.
» Pacientes en los que el reporte patoldgico estaba incompleto.
» Pacientes operados en otras instituciones.
» Pacientes que no cuentan con informacién reciente y no se sabe su paradero
actual.

Limitaciones del estudio:

* Por tratarse de un padecimiento poco frecuente, la muestra es relativamente
pequefia, pero representativa para la poblacion pediatrica mexicana.

Procedimiento:
« Se solicitd una lista al Departamento de Bioestadistica del HIMFG, con el
diagnostico de gliomas en general, obteniendo 165 expedientes.
» Posteriormente se revisaron los archivos de los departamentos de Neurocirugia y
Patologia para obtener los expedientes de los pacientes con GOH, se obtuvo una
lista de 56 registros.
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» Se revisaron los expedientes de los pacientes durante el periodo comprendido de
1986 y 2007, donde se encontraron 14 casos que concordaban con el diagnostico
de GOH.

» Se recolectaron los datos y se procedid a catalogar a los pacientes por edad,
sexo, evolucidn, sintomatologia, estudios empleados para el diagndstico,
localizacion del tumor, tipo de tumor de acuerdo a patologia, tipo de tratamiento,
complicaciones, sobrevida y condicion actual; en un formato de captura
formando una base de datos SPSS15.

o Se realizé un andlisis de las frecuencias de presentacién segin sexo, edad,
localizacion, presentacion clinica, formas de tratamiento, reporte de patologia, se
hicieron comparaciones con series analogas de la literatura internacional, y se
hizo un andlisis del seguimiento.

VIII. DEFINICION DE VARIABLES
Edad: Edad en la que se realizd el diagndstico de GOH, sera consignada en afios.
Género: Femenino o masculino.

Fecha de Diagnostico: Fecha en la cual se consignard como se realizo el diagnostico en
el HIMFG.

Cuadro Clinico: Sintomas y signos con los que inicia el paciente su padecimiento, se
agrupan en forma general: neuroldgicas, oftalmicas, endocrinoldgicas o combinadas.

Cefalea: Consignada como presente o ausente.

Crisis convulsivas: Sera consignado como presente o ausente.

Aumento de la presion intracraneal: Sera consignado como presente 0 ausente.

Disminucidn de la agudeza visual: Serd consignado como presente 0 ausente.

Nistagmus: Sera consignado como presente o0 ausente.
Proptosis: Serd consignado como presente o ausente.
Diplopia: Seré consignado como presente o ausente.
Estrabismo: Sera consignado como presente o ausente.

Atrofia de papila: Serd consignado como presente 0 ausente.

Pubertad precoz: Sera consignado como presente 0 ausente.

Diabétes insipida: Sera consignado como presente o ausente.

Aumento del perimetro cefélico: Serd consignado como presente o ausente.
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Neurofibromatosis Tipo 1: Sera consignado como presente o ausente.

Tratamiento: Consignado como si se realizd cirugia, radioterapia, quimioterapia,
observacion o si fue un tratamiento combinado.

Porcentaje de reseccion: Consignado como si se realizo total, parcial o solamente se
realizé biopsia.

Localizacion: Consignada como en region hipotalamica, nervio Optico derecho o
izquierdo o bilateral, en quiasma Optico o nervio Optico involucrando ademas
hipotalamo.

Patologia: Consignada como tipo I de acuerdo a la OMS, pilocitico o tipo Il de acuerdo
a la OMS, fibrilar.

Diagndstico: Consignado como estudio de imagen utilizado para el diagnéstico como
tomografia computarizada, resonancia magnética o ambas.

Complicaciones: Consignada como complicaciones en forma general: neuroldgicas,
oftalmicas, endocrinol6gicas o combinadas.

Hidrocefalia: Consignada como presente o ausente.

Crisis convulsivas: Sera consignado como presente o ausente.

Hemiparesia: Sera consignado como presente o ausente.

Disminucién de la agudeza visual: Serd consignado como presente o ausente.

Ceguera: Sera consignado como presente o ausente.
Hipotiroidismo: Sera consignado como presente o ausente.

Diabétes insipida: Sera consignado como presente o ausente.

Sindrome inapropiado de hormona antidiurética SIHAD: Sera consignado como
presente o ausente.

Pubertad precoz: Sera consignado como presente 0 ausente.

Panhipopituitarismo: Sera consignado como presente o ausente.

Alteracion en la personalidad: Seré consignado como presente 0 ausente.

Recurrencia: Consignado como presente, ausente o no especificado.
Sobrevida: Consignada a 5 afios, 10 afios, I5 afios y 20 afios.

Muerte: Consignada como presente o ausente.

15



Causa de muerte: Sera consignado como propio tumor, hemorragia, infeccion, edema
cerebral o complicaciones de la cirugia.

Evolucién: Consignada como buena cuando el paciente esta escolarizado, sin retraso en
el desarrollo psicomotor, autosuficiente. Regular cuando presenta ligero retraso en el
desarrollo psicomotor, poca dependencia, escolarizado. Mala como no escolarizados,
dependencia total.

IX. RESULTADOS

Se revisO un periodo de 22 afios en el archivo clinico del HIMFG, encontrando 65
expedientes clinicos con diagndéstico de gliomas, se eliminaron 51 de los expedientes,
por no haber sido operados en el hospital, porque no se encontro reporte de patologia, y
porque no habia expediente clinico completo; quedando un total de 14 expedientes con
reporte oficial de GOH, los cuales fueron utilizados para nuestro estudio.

De los 14 expedientes clinicos revisados se obtuvo la siguiente informacion:
La edad de los pacientes fue desde 1 afios hasta 17 afios, con una media de 4 afos, (con

una desviacion estandar de 4 afios y 6 meses), 10 pacientes correspondieron al sexo
femenino (71.4%) y 4 pacientes (28.5%) al sexo masculino (Tabla 2).
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Doce pacientes (85.7%) fueron menores de 10 afios de edad al momento del
diagndstico, presentando predominantemente manifestaciones oftalmolégicas, con 11
pacientes (78.5%), seguidas de 8 pacientes (57.1%) con manifestaciones neuroldgicas y
finalmente 2 pacientes (14.2%) con manifestaciones endocrinoldgicas (tabla3).
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De las manifestaciones oftalmoldgicas con las que iniciaron los pacientes fueron:
disminucién de la agudeza vidual 7 pacientes (50%), nistagmus 6 pacientes (42.5%),
atrofia Optica 5 pacientes (35.7%), proptosis 4 pacientes (28.5%), y diplopia 1 solo
paciente (7.1%). Dentro de los pacientes que iniciaron con manifestaciones
oftalmoldgicas, 7 pacientes (50%) presentaron disminucion de la agudeza visual, de los
cuales 2 pacientes (14.2%) solo de lado derecho, 2 pacientes de lado izquierdo y 3
pacientes (21.4%) fue bilateral.

Dentro de las manifestaciones de inicio neuroldgicas se encontraron: 4 pacientes
(28.5%), con cefalea, 2 pacientes (14.2%) con crisis convulsivas, uno de ellos presento
crisis gelasticas, el paciente tenia 1 afio y 5 meses al inicio de las manifestaciones,
ademas también presentd pubertad precoz al momento del diagnéstico; 1 paciente
(7.1%) presentd al inicio aumento de la presion intracraneana y 2 pacientes (14.2%) con
aumento del perimetro craneal.

Las manifestaciones endocrinoldgicas fueron las menos frecuentes solo 2 pacientes
(14.2%) las presentaron al inicio y fueron con datos de pubertad precoz.

De los 14 pacientes, 1 solo paciente (7.1%) tuvo NF 1; la paciente era una nifia de 16
afios, al momento del diagnostico de Glioma de quiasma Optico de lado derecho. El
diagndstico de NF 1 existia desde los 11 afios y 3 meses.

Las modalidades de tratamiento de los 14 pacientes fueron (tabla 4): en 14 pacientes
(100%) se realizo cirugia; de los cuales en 9 pacientes (62.4%) hubo una reseccion
parcial del tumor, en 4 pacientes (28.5%) la reseccion fue total y en 1 paciente (7.1%) se
le realizo solamente biopsia eterotaxica (rabla 5. Hubo 3 pacientes (21.4%) a los que se
les realizaron las 3 modalidades de tratamiento, cirugia, radioterapia y quimioterapia. A
7 pacientes (50%) se les practico Unicamente cirugia, a 3 pacientes (21.4%) se les dio
radioterapia, ademas de cirugia y 1 paciente (7.1%), ademas de la cirugia, recibid
quimioterapia.

Tipo de tratamiento

Frequency

cirugia RT+Cx CH+RT+QAT

Tipo de tratamiento
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Seis pacientes (42.5%) tuvieron gliomas con localizacion anterior; en 3 pacientes
(21.4%) se localiz6 en los dos nervios dpticos, en 1 paciente (7.1%) se limité al nervio
Optico derecho y en 2 pacientes (14.2%) se situd en el quiasma dptico; ocho pacientes
(57.1%) con localizacion posterior al quiasma; 2 pacientes (14.2%) en el quiasma y

extension al hipotalamo. En 6 pacientes (42.5%) la localizacion se limit6 al hipotalamo
(Tabla 6).

Localizacion del tumor

5

Frequency

T
hipctalamo nervio optico der MO bilateral gquiasma MO+ hipotalamo

Localizacion del tumor

El diagnostico histopatoldgico en 10 pacientes (71.4%) fue de astrocitomas pilocitico o
grado | de acuerdo a la OMS y en 4 pacientes (28.5%) fue de astrocitoma fibrilar, grado
Il de acuerdo a la OMS (Tabla 7).

Tipo de tumor por patologia

Frequency

e

e

filbrilar OMS I

pilocitico OMS |
Tipo de tumor por patologia



Para realizar el diagnostico ademas de la clinica, se realizaron estudios de imagen, como
tomografia computada de craneo simple y contrastada en 6 pacientes (42.5%), en 4
(28.5%) se realizd resonancia magnética y en 4 pacientes ambas (Tablas).

Las principales complicaciones que presentaron los pacientes fueron: neurolégicas con
un porcentaje de 85.7% (12 pacientes): 7 pacientes (50%) presentaron crisis convulsivas
y en 3 pacientes (21.4%) hubo hidrocefalia, a los cuales se les tuvo que colocar una
derivacion ventriculoperitoneal. Tres pacientes presentaron hemiparesia y por ultimo 2
pacientes, (14.2%), presentaron cambios de la personalidad.

Las complicaciones endocrinoldgicas fueron las segundas en frecuencia, tuvieron un
porcentaje de 62.4% (9 pacientes); 4 pacientes (28.5%) presentaron diabétes insipida, 3
pacientes (21.4%) un sindrome de secrecion inapropiada de hormona antidiurética. En 2
pacientes (14.2%) hubo hipotiroidismo, en otros 2 pubertad precoz y 2 mas tuvieron
panhipopituitarismo.

Las manifestaciones oftalmoldgicas se presentaron en 8 pacientes (57.3%), en 5 de los
cuales (35.7%) hubo disminucién de la agudeza visual y 4 (28.5%) ceguera. En 5
(35.7%) se encontraron los 3 tipo de complicaciones, neuroldgicas, endocrinolégica y
oftalmoldgicas (tabla9).

Complicaciones

5

Frequency

T T
neurclogicas oftalmicas M+ MN+E

Complicaciones

Existié un porcentaje de recidiva del 28.4%, presentandose en 4 pacientes.

Los 14 pacientes tuvieron un seguimiento por méas de 3 afios, con una media de 5 afios,
(rango de 1 — 12 afios), la mortalidad fue de 6 de los 14 casos (42.5%), y las causas de la
muerte fueron: en 2 pacientes (14.2%) por progresion del tumor, en otros 2 fue
secundaria atribuible a la cirugia, 1 paciente (7.1%) por edema cerebral y otro paciente
por infeccion posterior a la cirugia (tala 10). De los 6 pacientes que se murieron 4, un
28.5% presentaron el tumor con localizacion en hipotalamo.
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El andlisis estadistico que se realizé para la tasa de sobreviviencia fue el de Kaplan
Meier, reportando una tasa de sobreviviencia de 65% y de 48% a 5 y 10 afios
respectivamente (riguras).

La condicion de los pacientes se clasificO como buena, regular y mala (tala 11). La
condicion buena se encontrd en 5 pacientes, y representd un porcentaje de 62.5%. En 2
pacientes la condicion fue regular, con 25%. En un solo paciente (12.5%) hubo una
condicion mala.

X. DISCUSION

Para hacer el anélisis de nuestra serie, de 14 pacientes, la comparamos con las
publicaciones internacionales, siendo las mas pequefias las de Australia y Alemania, con
15 pacientes, seguidas de la serie de Argentina, con 17. La serie que mayor numero de
pacientes presentd fue la de Arabia Saudita y Boston con 50 pacientes.

En cuanto a la edad en nuestro trabajo, es muy semejante a lo publicado, con inicio de
las manifestaciones de 1 a 17 afios, con un promedio de 4.6 afos; el grupo etario mas
afectado fue el de lactantes y preescolares, con un porcentaje de 78.5%. Comparandolo
nuevamente con la literatura, no se encontro diferencia, ya que se comenta que la edad
de presentacion es antes de los 15 afios con una media de 3.5 afios.

En cuanto al sexo, se corrobor6 que el sexo femenino tiene mayor porcentaje, y
solamente en 2 series analizadas se presenta un predominio del sexo masculino.

Para nosotros, en los resultados del estudio clinico y presentacion de estudio, no
encontramos un aumento de la frecuencia de presentacion en el sexo femenino ni
tampoco para los menores de 5 afios.

La NF 1 se presentd en un solo paciente, representando una frecuencia de 7.1%. En la
literatura se reporta un porcentaje del 15%; y en las series estudiadas los porcentajes
encontrados fueron de 6 al 30%.

La clinica, en nuestro trabajo, fue semejante a lo informado en las series con las que se
compara, predominando las manifestaciones clinicas oftdlmicas como las mas
frecuentes, seguidas de las manifestaciones neurologicas y por ultimo las
endocrinologicas. Los porcentajes encontrados en las diversas publicaciones fueron:
manifestaciones clinicas oftalmoldgicas del 93 al 100%, en tanto que en la serie del
HIMFG fue de 78%. Las manifestaciones neuroldgicas fueron, en las series analizadas,
del 35 al 90% y la nuestra del 57%. Y, por ultimo, en las endocrinoldgicas el porcentaje
encontrado fue 34 a 58% en tanto que en el HIMFG fue de 14%. Lo encontrado por
nosotros fue, dentro de las manifestaciones oftalmolégicas: disminucion de la agudeza
visual, nistagmus y proptosis; las manifestaciones neuroldgicas mas frecuentes fueron
cefalea y crisis convulsivas. La pubertad precoz fue la manifestacion mas frecuente
dentro de las endocrinoldgicas. Esto parecido a lo informado en la literatura revisada.
En nuestra serie no se encontrd ningln paciente que presentara todas las
manifestaciones combinadas.
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La localizacion tumoral en nuestra serie fue semejante a lo informado en las otras
publicaciones, con 6 paciente (42.5%) presentando gliomas con localizacion anterior; en
los cuales encontramos la siguientes distribucion: 3 pacientes (21.4%) limitado a nervio
Optico bilateralmente, 1 paciente (7.1%) limitado a nervio dptico de lado derecho y 2
pacientes (14.2%) al quiasma O&ptico; presentamos ocho pacientes (57.1%) con
localizacion posterior; 2 pacientes (14.2%) limitados al quiasma con extension a
hipotalamo y 6 pacientes (42.5%) solo con localizacion a hipotalamo.

En los articulos revisados también se pudo observar una mayo predisposicion con los
gliomas posteriores, teniendo porcentajes que van desde 67 a 88%, y con respecto a los
gliomas anteriores, solo en 2 series, de Alemania y Boston, se pudo observar que
predominaban los gliomas anteriores, con un porcentaje de 73 y 74% respectivamente.
En el resto de las series se documento un porcentaje de presentacion de gliomas
anteriores de 10 a 42%.

El diagnostico histolégico mas frecuente encontradoO por nosotros es el astrocitoma
pilocitico, grado | de la OMS, con 10 pacientes (71.4%); en cuatro pacientes (28.5%) se
diagnosticd un astrocitoma fibrilar grado 1l, de acuerdo con la OMS. No encontramos
diferencia alguna con las series revisadas, que informan una frecuencia de presentacion
idéntica a la nuestra.

En cuanto al tratamiento: a 14 pacientes (100%) se les realizé cirugia; de los cuales 9
pacientes (62.4%) se realizd reseccion parcial del tumor, 4 pacientes (28.5%) fue
reseccion total y 1 paciente (7.1%) se le realizo solamente biopsia esterotaxica En la
literatura se informa diferentes tratamientos, también con predominio de cirugia, con un
porcentaje del 82 al 100%, utilizandose un predominio de reseccion parcial del tumor.
En las series estudiadas se encuentran pacientes en cuales solamente se realiza, como
tratamiento, la observacion y vigilancia. Esto principalmente en los que presentan
gliomas en las vias Opticas y NF 1. La vigilancia consiste en estudios de imagen cada 6
meses, con el fin de ver si no hay crecimiento del tumor. En nuestra serie no hubo
pacientes observacion. En 3 pacientes (21.4%) se les realizaron las 3 modalidades de
tratamiento cirugia, radioterapia y quimioterapia. A 7 pacientes (50%) solamente cirugia
en 3 pacientes (21.4%) radioterapia y cirugia y un 1 paciente (7.1%) ademas de la
cirugia se dio quimioterapia. En nuestro Hospital no se utiliza la braquiterapia, que es
especifica para los astricitomas pilociticos. La radioterapia se utiliza como tratamiento
complementario en pacientes en los cuales se presentan recurrencias;: este tipo de
tratamiento es propuesto también en la serie de Cordova, Argentina.

Se informa de una tasa de sobrevida de 65% y de 48% a 5 y 10 afios respectivamente.

Cuando se comparan nuestros resultados, con la de las series estudiadas, se cuenta con
una sobrevida menor, de 65 a 97% a 5 afos, y de 48 a 75% a 10 afios.
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XI.  CONCLUSION

1. Se puede concluir que la distribucion epidemioldgica es en nuestro Hospital como
sigue:

a. Relacion mujer hombre 3:1
b. Edad de presentacion predominante fue en lactantes mayores y en
preescolares, con un porcentaje de 42.5%, en nifios de 1 afio de edad y un porcentaje de

14.2% en nifios de 3y 4 afios.

c. El sitio de mayor frecuencia donde se localizaron los GOH fue el hipotalamo,
con un porcentaje de 42.5% (6 pacientes).

d. Las principales manifestaciones que se presentaron fueron las oftalmoldgicas,
en segundo lugar se encontraron las neuroldgicas y en ultimo lugar fueron las
endocrinoldgicas.

e. Dentro de las manifestaciones oftalmoldgicas, las mas frecuentes fueron:
disminucioén de la agudeza visual, nistagmus y proptosis.

f. Las manifestaciones neurolégicas mas frecuentes fueron cefalea y crisis
convulsivas.

g. Pubertad precoz manifestacion mas frecuente dentro de las endocrinoldgicas.
h. La NF 1 se presento en un solo paciente, con un porcentaje de 7.1%.
2. Que el reporte de patologia mas frecuente fue pilocitico de 10 pacientes (71.4%).
3. Que la TC fue el estudio de gabinete mas utilizado para el diagnostico.
4. Que el tratamiento mas utilizado fue la cirugia, con un porcentaje del 100%, de los
cuales en el 62.4% se realizo reseccion parcial del tumor, 28.5% fue reseccion total y en

un solo paciente se realizo biopsia.

5. Que las complicaciones mas frecuentes fue neuroldgicas, seguidas de
endocrinoldgicas y finalmente oftalmoldgicas.

6. Que la sobreviva a 10 afios fue del 48%.

Y, por todo lo anterior, que no hay diferencia en los resultados obtenidos en la serie del
HIMFG, a comparacion con los reportes de la literatura consultada.

Ademas, por primera vez contamos en nuestro Hospital con datos fidedignos sobre este

tipo de padecimientos. Lo antes analizado serd procesado para ser exhibido en
congresos y publicado en alguna revista médica
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XI1. ANEXOS

Figura 1. Glioma optico. Atrofia del sector nasal del disco
oOptico con edema de las porciones restantes del disco y los
pliegues retinianos.

Figura_3. Glioma optico intraorbitario (TC axial).
Engrosamiento isodenso fusiforme del
nervio optico derecho en una paciente
afecta de neurofibromatosis.
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Figura 4. Gliomas del quiasma o6ptico (RMN en T1).
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Tabla 1. Diagnostico diferencial de los gliomas Opticos e hipotalamicos.

Glioma nervio 6ptico
Hemangioma
Linfoma
Rabdomiosarcoma
Metastasis
Neuroblastoma
Leucemia
Sarcoma de Ewing
Mucocele paranasal
Meningioma
Neurofibromatosis
Neurofibroma éptico
Defecto Congénito de hueso esfenoides
Glioma de nervio Optico y quiasma
Germinoma
Sarcoidosis
Glioma de quiasma Optico que se extiende al hipotalamo
Adenoma Pituitario
Craniofaringioma
Astrocitoma Maligno
Tumores Epidermoides
Cordoma
Sarcoidosis
Histiocitosis X
Granuloma Tuberculoso
Hemangioendotelioma

Tabla2 Sexo
Cumulative
Freguency Percent Valid Percent Percent
Valid femenino 10 71,4 71,4 71,4
masculino 4 28,6 28,6 100,0
Total 14 100,0 100,0
Tabla 3 Manifestaciones de inicio
Cumulative
Freguency Percent Valid Percent Percent
Valid Neurolégicas 1 7,1 7,1 71
Oftalmicas 6 429 429 50,0
N+O 5 35,7 35,7 85,7
N+E 2 14,3 14,3 100,0
Total 14 100,0 100,0




Tabla 4 Tipo de tratamiento QT RT CX Ob

Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid  Cirugia 7 50.0 50.0 50.0
RT+CX 3 21.4 21.4 71.4
CX+QT 1 7.1 7.1 78.6
CX+RT+QT 3 21.4 21.4 100.0
Total 14 100.0 100.0
Tabla 5 Porcentaje de reseccion
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid  Total 4 28,6 28,6 28,6
Parcial 9 64,3 64,3 92,9
Biopsia 1 7,1 7.1 100,0
Total 14 100,0 100,0
Tabla 6 Localizacién del tumor
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid  hipotadlamo 6 42,9 42,9 42,9
Nervio éptico der 1 7,1 7.1 50,0
NO bilateral 3 21,4 21,4 71,4
Quiasma 2 14,3 14,3 85,7
NO+ hipotalamo 2 14,3 143 100,0
Total 14 100,0 100,0
Tabla 7 Tipo de tumor por patologia
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid pilocitico OMS | 10 71,4 71,4 71,4
Fibrilar OMS Il 4 28,6 28,6 100,0
Total 14 100,0 100,0
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Tabla 8 Estudios de Imagen utilizados para el diagnéstico

Cumulative
Freguency Percent Valid Percent Percent
Valid TAC 6 42,9 42,9 42,9
RMN 4 28,6 28,6 71,4
TAC+RMN 4 28,6 28,6 100,0
Total 14 100,0 100,0
Tabla 9 Complicaciones
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid neurologicas 3 21,4 21,4 21,4
oftalmicas 1 7.1 7,1 28,6
N+O 1 7,1 7,1 35,7
N+E 3 21,4 21,4 57,1
E+O 1 7,1 7,1 64,3
N+O+E 5 35,7 35,7 100,0
Total 14 100,0 100,0
Tabla 10 Causade la muerte
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid progresion tumor 2 14,3 33,3 33,3
hemorragia 2 14,3 33,3 66,7
edema cerebral 1 7,1 16,7 83,3
infecc + edema cerebral 1 7,1 16,7 100,0
Total 6 42,9 100,0
Missing  System 8 57,1
Total 14 100,0

Tabla 11 Condicion del paciente.

Condicién Caracteristicas

Buena Paciente autosuficiente, escolarizado y sin retraso en el desarrollo
psicomotor.

Regular Paciente con dependencia moderada, escolarizado pero en escuela
espacial, ligero retraso en el desarrollo psicomotor.

Mala Paciente totalmente dependiente, sin asistir a la escuela, retraso en
el desarrollo psicomotor.
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Tablas de recopilacion

Sedl, | Cérdova, | Australia | Germany | Boston | Arabia | Filadefia | HIM
Corea | Argentina Saudita
Edad | 1a-15% | (6m-10a) (8m-33a) | (2- (2-36 | 2m-202 | 1-17
36afios) | afos)
Media | Media Media Media Media | Media | Media Media
8.3 3a8m 5.3afios | 6.9 aflos | 9afios |4 afios |4.3afos | 4.1
afios afos
Numero |Sedl, |[Coérdova, |Australia | Germany | Boston | Arabia |Filadefia |HIM
de Corea |Argentina Saudita
muestra
Total 33 17 15 15 50 50 33 14
Hombres |15 7 8 4 26 22 4
Mujeres |18 10 7 11 24 28 10
Tratamiento Seul, |Cérdova, |Australia |Germany |Boston |Arabia Filadelfia |HIM
(%) Corea |Argentina Saudita
Cirugia 100 82 80 92
Reseccion
Subtotal 5
Parcial |18 80 27 64
Total 82 0 28
Toma de biopsia 32 7
6
Radioterapia 29 15 42
Quimioterapia 11 4 35
QT +RT 14 7
Braquiterapia 11
Observacion 5 13
Cirugia 70 41
Cirugia + RT 24 17 80
Cirugia + QT 6 11
Cirugia + BT 5
Biopsia + RT 6
Observacion 13
+RT
CX+RT+QT 21
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Localizacion | Sedl, | Cordova Australi | Germany | Boston | Arabia | Filadelfia | HIM
Corea | Argentina | a Saudita
Gliomas 11 2(10%) 11(73%) | 37 15/50 33(100%) | 6(42%)
anteriores (33%) (74%) | (30%)
Nervio éptico | 2 3(20%) 7 4(28%)
(6%)
Unilateral 1 (5%) 1(7%)
Bilateral 3(21%)
Quiasma+ NO | 9 1(5%) 3(20%)
(27%)
Quiasma 5(33%) 8 2(14%)
Gliomas 22 15(88%) 4(26%) 35/50 8(57%)
posteriores (67%) (70%)
Quiasma + 4 2(11%)
tracto 6ptico | (13%)
Quiasma + 18 13(76%) 4 (26%) 2(14%)
hipotadlamo (80%)
Hemisferios 13
cerebrales (26%)
Hipotalamo 6(42%)
Patologia Sedl, Cordova | Australia | Germany | Boston | Arabia | Filadelfia | HIM
Corea | Argentina Saudita
Astrocitoma
pilocitico
(bajo grado | 33 13 15 50 50 13 10
I-11) (100%) | (76%) (100%) | (100%) | (100%) | (39%) (72%)
Astrocitoma
fibrilar
(grado bajo 1 11 4
I-11) (6%) (33%) (28%)
Ganglioma 1(3%)
Sin 3 (18%) 7 21%)
resultado
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Complicaciones

Sedl,
Corea

Cordova
Argentina

Australia

Germany

Boston

Arabia
Saudita

Filadelfia

HIM

Alteraciones visuales

16

12

[e0)

Ceguera bilateral

1

Ceguera unilateral

5

Disminucién
agudeza visual

Alteraciones endocrinas

23

Hipotiroidismo

w

Deficiencia de
hormona del
crecimiento

Diabetes insipida

Pubertad precoz

Obesidad

O|h~|jO1|©

Sindrome diencefalo

OIFRLINW(F-

SIHAD

Alteraciones neuroldgicas

Crisis convulsivas

Hemiparesia

Hidrocefalia

20

| w

Tumor
neuroectodermico

Tumor secundario

Moya moya

Muerte

Sedl,
Corea

Sobreviva

Coérdova
Argentina

Australia

Germany | Boston

Arabia | Filadelfia

Saudita

HIM

3 afos

92%

5 afos 93.6%

2% 97.8%

87.5% | 68-100%

65%

8 afos

82%

10 afios

75% 57-90%

48%

13 afios

50%
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