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Resumen

Titulo: “Caracteristicas clinicas y epidemioldégicas de los tumores intra
craneales supra e infratentoriales en el Servicio de Neurocirugia Pediatria de
la Unidad Medica de Alta Especialidad del Hospital de Pediatria del Centro
Medico Nacional de Occidente durante el periodo de Enero del 2016 a
Diciembre de 2017.”

Introduccion: La patologia tumoral, aunque poco frecuente en el marco
general de las neoplasias a nivel del sistema nervioso central, constituyen una
entidad que puede resultar devastadora por sus efectos en la calidad de vida
de los pacientes, a pesar de que paraddjicamente, muchos de estos suelen ser
biolégicamente benignos.

Objetivo: Determinar las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas de
los tumores intra craneales supra e infratentoriales en el Servicio de
Neurocirugia Pediatria de la Unidad Medica de Alta Especialidad del Hospital
de Pediatria del Centro Medico Nacional de Occidente durante el periodo de
Enero del 2016 a Diciembre de 2017.”

Pacientes y métodos: Se realizo un estudio descriptivo retrospectivo.
Se reviso el registro de pacientes operados con los diagndsticos
histopatoldgicos de salida, detectando y excluyendo todos aquellos casos que
no cumplieron los requisitos. La informacién se introdujo de forma sistematica
y ordenada en una base de datos realizada en el programa IBM SPSS V. 20.0.

Resultados: Se obtuvieron de forma definitiva 72 pacientes con
diagnostico de tumoracion intra craneal supra e infratentorial. Con una edad
promedio de 6.71 afos; siendo 36 mujeres (50%) y 36 hombres (50%). El
estado de Jalisco presento la mayor frecuencia con 38 casos (53%) Yy en
segundo termino al estado de Colima con 10 casos (14%). De acuerdo a la
frecuencia, se determino la presencia 42 casos de tumores supratentoriales
(58%) y 30 casos de tumores infratentoriales (42%). En lo referente a
presentacion clinica; el sindrome de hipertension intra craneal fue el mas
frecuente en el 79.2% (57 casos) y en segundo termino al sindrome cerebeloso
en el 43.1% (31 casos). Siendo los tumores supra tentoriales los mas
frecuentes en un 58% (42 casos) y en menor frecuencia los tumores infra
tentoriales en un 42% (30 casos.) Dentro de estos mismos se presento con
mayor frecuencia los tumores de tipo meduloblastoma infra tentorial en un 17%
(12 casos), seguido de los tumores de tipo astrocitoma infra tentorial con 9
casos (13%), ependimoma Infra tentorial en un 10% (7 casos) y ependimoma
supra tentorial en un 10% (7 casos). En los procedimiento de abordaje directo
a la lesion intra craneal, la exeresis sub total 61% (44 casos) fue el mas -6



-frecuente, seguido de exeresis total en el 25% (18 casos). Nuestra principal
complicacion fue el desequilibrio hidroelectrolitico en el 37.5% (27 casos),
neumonia en el 28% (20 casos) y neuroinfeccion en el 22% (16 casos). Como
parte del seguimiento se dio manejo adyuvante, siendo esta con radioterapia,
quimioterapia o ambas. El manejo a base de quimioterapia fue el de mayor
frecuencia en el 31% (22 casos). Utilizamos la escala de GOS (Glasgow
Outcome Scale) para establecer descripciones estandarizadas del grado
objetivo de recuperacién, donde obtuvimos un GOS de 5 y 4 en el 60% (43
casos). En lo referente a una calificacién de GOS de 1, que representan a los
pacientes que fallecieron durante la evolucién de su padecimiento, se obtuvo
una mortalidad del 24% (17 casos). La sobreviva que se identifico fue de 1 mes
el mas corto, hasta los 8 meses el mas prolongado. La principal causa de
defuncién fue por neumonia en el 47% (8 casos).

Conclusiones: Nuestro universo de estudio revela tendencias, cuyas
caracteristicas son dentro de lo razonable similares a lo publicado en diversas
series, demostrando que la conducta de los tumores intracraneales supra e
infra tentoriales en el Hospital de Pediatria del Centro Medico Nacional de
Occidente es equiparable a lo que sucede en otras del mundo. Este estudio,
constituye un primer paso, para el registro a largo plazo de los casos de
pacientes con tumores intra craneales supra € infra tentoriales. Es el primero
que se realiza en forma extensa en nuestra institucion. El futuro de los tumores
primarios del sistema nervioso central se basa en el diagndstico temprano, asi
como en la incidencia oportuna sobre los factores de riesgo conocidos y
aquellos nuevos que se han evidenciado. Se requieren de mas disefnos de
estudios prospectivos que nos permitan determinar aquellos factores
prondsticos de los pacientes con tumores intra craneales supra e infra
tentoriales en la poblacion pediatrica.



Introduccion

La patologia tumoral, aunque poco frecuente en el marco general de las
neoplasias a nivel de sistema nervioso central, constituyen una entidad que
puede resultar devastadora por sus efectos en la calidad de vida de los
pacientes, a pesar de que paradojicamente, muchos de estos suelen ser

biolégicamente benignos.

El cancer se define como un grupo grande y heterogéneo de
enfermedades cuyo factor comun es un desequilibrio que se produce en la
relacion proliferaciéon/muerte celular a favor de la acumulaciéon de células,

provocado por mecanismos genéticos o epigenéticos.

Las alteraciones genéticas pueden ser congénitas, adquiridas o ambas.
Son producidas por mutaciones de etiologia multifactorial en cualquier célula
susceptible del organismo. En un inicio se altera el funcionamiento normal de
algunos genes involucrados en la proliferacion celular, apoptosis,
envejecimiento celular, reparacion del ADN. Hay otros genes relacionados con
los procesos de angiogénesis, invasion, motilidad, adhesion y metastasis, cuya
expresion cuantitativa y cualitativa confiere a dicha célula caracteristicas

fenotipicas y biolégicas de malignidad.

Se traducen morfolégica y evolutivamente por crecimiento y
diseminacion en sus diferentes modalidades y en grado variable segun
particularidades biolégicas del tumor, anatomicas y generales del huésped.
Estas alteraciones genéticas producen la enfermedad oncolégica responsable

de la aparicion de uno o mas tumores con evolucion y pronoéstico variables.



Objetivos
General:

Determinar las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas de los tumores

intra craneales supra e infratentoriales en el servicio de neurocirugia pediatria.

Particulares:

1. Describir las caracteristicas demograficas, clinicas e imagenoldgicas, de
los pacientes con diagndstico de tumores intra craneales supra e

infratentoriales.

2. Describir los procedimientos neuroquirurgicos realizados para el
tratamiento de los pacientes con diagndstico de tumores intra craneales

supra e infratentoriales.

3. Describir la condicion clinica  neurolégica pre operatoria y post
operatoria de los pacientes intervenidos quirurgicamente con

diagndstico de tumores intra craneales supra e infratentoriales.

4. Establecer el prondstico funcional y de vida de los pacientes con

diagndstico de tumores intra craneales supra e infratentoriales.

5. Describir los procedimientos médicos de adyuvancia realizados para el
tratamiento de los pacientes con diagnostico de tumores intra craneales

supra e infratentoriales.



Marco teodrico

Se debe de entender a los tumores cerebrales infantiies no solo
aquellos que se derivan del ectodermo, sino también a los derivados de otras
capas embrionarias, como se asienta en la Clasificacion de la Organizacién
Mundial de la Salud. (1,2)

Los tumores cerebrales infantiles, son las neoplasias mas frecuentes en
nifios, después de las leucemias. Dentro de las neoplasias soélidas los tumores
cerebrales son los mas frecuentes. Constituyen 20% de todas las neoplasias
pediatricas. (2)

A nivel mundial se reporta una frecuencia del 12% y una incidencia de
25 a 40 casos por millén de nifios en Estados Unidos. El Registro Central de
Tumores Cerebrales de los Estados Unidos (CBTRUS - Central Brain Tumors
Registry of the United States) reporta en nifios de 0 a 19 afios una incidencia
de 5.54 a casos por 100,000 por afno, para un total a 5 afios de 16,941 casos
de tumores en este grupo de edad. La frecuencia es mayor en los hombre
(5.69 por 100, 00) que en las mujeres (5.24 por 100,000) (3, 4)

Tumores encefalicos: aspectos clinicos generales

La manifestacion inicial mas frecuente de los tumores encefélicos es el
deficit neurologico progresivo (68%) y con menor frecuencia la paresia (45%).
La cefalea es el sintoma inicial en 54% de los casos y las convulsiones en un
26%. (5)

Tumores supra tentoriales
Signos y sintomas:
1. Aquellos que se deben al aumento de la Presion Intra Craneal (PIC).

A. Por el efecto de masa generado por el tumor o el edema. 10



B. Por bloqueo de la circulacién del Liquido Cefalo Raquideo (LCR). Es menos

frecuente cuando el tumor es supratentorial.

2. Deficit focal progresivo: paresia, disfasia (37%-58% de los pacientes que

tienen tumores cerebrales en el hemisferio dominante.) (6)
A. Por destruccion del parenquima cerebral provocada por la invasién tumoral.

B. Por compresién del parenquima cerebral provocada por el tumor o edema

peritumoral o hemorragia.
C. Por compresion de los pares craneales.
3. Cefalea.

4. Crisis Convulsivas: Es frecuente que sea el primer sintoma. Es Fundamental
estudiar en profundidad en busca de tumores en los casos <20 afios que
presentan una primera convulsion idiopatica. Son infrecuentes en los casos de

tumores de la fosa posterior y de los hipofisiarios.
5. Cambios del estado mental: letargo, apatia, confusion.

6. Sintomas similares a los de un evento vascular cerebral isquémico, que

pueden deberse a:

A. Oclusion de un vaso por células tumorales.

B. Hemorragia intratumoral. Apoplejia tumoral.

C. Convulsiones Focales.

7. En el caso especial de los tumores hipofisiarios:
A. Sintomas provocados por trastornos endocrinos.
B. Apoplejia Hipofisiaria.

C. Fistula de LCR.

11



Tumores Infratentoriales

A diferencia de los tumores supratentoriales, es infrecuente que los

infratentoriales provoquen convulsiones (que se originan por la irritacion de la

corteza cerebral). (5)

1.La mayor parte de los tumores de la fosa posterior generan signos vy

2.

sintomas iniciales de aumento de la PIC secundario a hidrocefalia, por

ejemplo:

Cefalea.

Nauseas y vomitos: pueden deberse al aumento de la PIC por hidrocefalia o

a compresion directa ejercida sobre el nucleo del vago o el area postrema.

Papiledema: siendo mas frecuente cuando el tumor obstaculiza la

circulacion de LCR.

Trastorno de la marcha o ataxia.

. Vértigo.

Diplopia: que puede deberse a paralisis del VI par craneal, que llega a
aparecer junto con el aumento de la PIC aunque el nervio no sufra

compresion directa.

Signos y sintomas indicativos de efecto de masa en distintas zonas de la

fosa posterior:

a.

Lesiones del hemisferio cerebeloso, que pueden causar ataxia de los

miembros, disartria y temblor intencional.

Lesiones del vermis cerebeloso, que pueden causar marcha con aumento

de la base de sustentacion, ataxia del tronco y titubeo.

Por lo general, el compromiso del tronco encefalico provoca alteraciones de
varios pares craneales y de las vias largas; el nistagmo es muy indicativo de

este compromiso.

12



Epidemiologia de los tumores

El cancer infantil representa el 0.5 al 5.7% del total de las neoplasias de
la poblacion general. Los tumores del sistema nervioso central representan del

15 al 20% de todas las neoplasias de la infancia y de la adolescencia. (7)(8)

En Estados Unidos de Norteamérica la incidencia de los tumores
cerebrales en individuos de 0 a 19 afios es de 4.6 a 4.8 casos por cada
100,000 nifios por afio. (3)

En México la incidencia es de 2.5 casos por cada 100 mil nifios por ano.

La maxima frecuencia se encuentra en el primer decenio de la vida.

En México los tumores del sistema nervioso central en ninos se

observan mas frecuentemente entre los 4 y los 6 afios de edad. (7)

El tumor cerebral infantil mas frecuente es el astrocitoma (33.9%) que se
presenta entre los 4 y 6 afios de edad, seguido por el meduloblastoma (26.3%)

que se presenta entre los 2 y los 6 afos de edad. (7)

El Instituto Nacional del Cancer de Estados Unidos (National Cancer
Institute) en el 2008 menciona que en menores de 20 afos los astrocitomas
representan el 52% de las neoplasias del sistema nervioso central, los tumores
neuroectodérmicos primitivos el 21%, otros tumores gliales el 15% vy los

ependimomas el 9%. (9)

La fosa posterior es el sitio mas afectado, especificamente cerebelo y
tallo cerebral. En preescolares y escolares el cerebelo es el mayormente

afectado con una incidencia de 9.3 a 9.7 casos por millon. (3)

En el grupo de 0 a 19 afos el 18 % de los tumores cerebrales se localiza

en Iébulos frontal, temporal y occipital. (3) 13



De acuerdo a la localizacion: existe un predominio de los tumores
infratentoriales (43.2%), seguido de los tumores supratentoriales (40.9%), los

de médula espinal (4.9%) y de sitios multiples (11%).

Factores de riesgo para el desarrollo de Tumores del Sistema Nervioso

Central
Factores de riesgo establecidos:
1.- Genéticos.

Neurofibromatosis, Esclerosis Tuberosa , Enfermedad de Von Hippel-
Lindau, Sindrome de Li-Fraumeni, Sindrome de Turcot y el Sindrome de Nevo
con carcinoma de células basales, este ultimo y aquellos que cursan con tumor

de Wilms son mas propensos a desarrollar meduloblastoma.

2.- Inmunoldégicos.

Inmunosupresion congénita o adquirida, individuos que seran sometidos
a transplante renal ya sea antes o durante el mismo tienen 350 veces mas
riesgo de desarrollar Sarcoma de Células Reticulares y Linfomas, los pacientes
con Ataxia- Telangiectasia cursan con alteraciones inmunologicas y mayor

riesgo de desarrollar neoplasias.
3.- Ambientales.

Exposicion a hidrocarburos aromaticos, compuestos N-nitrosos, triazinas
e hidrazinas. Una asociaciéon menos documentada es el consumo, durante el
embarazo de barbituricos, exposicién prenatal a rayos X, trauma, infeccion y

anestésicos. (9)

14



Los canceres dejados a su evolucion natural son incontrolables vy

mortales en la mayoria de los casos. (10)

La diseminacion extraneural de los Tumores del Sistema Nervioso

Central es rara.

El meduloblastoma es de los tumores que con mas frecuencia presentan
este tipo de diseminacion (menos del 4%), siendo el hueso, médula 6sea,
linfaticos, higado y pulmones los sitios mas comunes. Se ha sugerido que la
derivacion ventriculo peritoneal incrementa la frecuencia de metastasis

sistémicas y la diseminacién de células tumorales a peritoneo.

Los nifos con diagndstico de tumor cerebral deben ser manejados lo

mas rapidamente posible para modificar la historia natural de la enfermedad.

Etiopatogenia

El cancer se produce por mutaciones de genes que regulan la
proliferacion y muerte celular. Las mutaciones genéticas pueden ocurrir dentro
de la linea germinal o como mutaciones somaticas exclusivamente dentro de
células tumorales. Solo una pequefa fraccion de nifios con tumores cerebrales

tienen mutaciones germinales adquiridas de sus padres o mutaciones nuevas.

La causa de las mutaciones somaticas en la mayoria de todos los

tumores cerebrales son desconocidas.

Las anomalias genéticas mas consistentes se han encontrado en el

meduloblastoma y el tumor rabdoide/teratoide atipico.

En el 30 a 50% de los meduloblastomas ocurre la deleciéon del brazo

corto del cromosoma 17, distal al locus TP53.

La monosomia 22 es comun en varios tumores incluyendo
meduloblastoma, ependimoma, meningioma, neurinoma del acustico y tumor

rabdoide/teratoide atipico. 15



La delecion 6qg ha sido descrita en ependimomas por varios

investigadores.

Existe evidencia de que el crecimiento y diseminaciéon de una neoplasia
es dependiente de la angiogénesis (formacion de nuevos capilares sanguineos
a partir del propio tumor lo que incrementa las posibilidades de incorporacion
de células neoplasicas a la circulacion). Cada incremento sucesivo en el

volumen del tumor es precedido por una fase de angiogénesis. (11) (12)

La angiogénesis es un proceso altamente complejo regulado por
moléculas pro y antiangiogénicas. El aumento de la vascularizacién tumoral y la
expresion de factores pro-angiogénicos se ha asociado con un estadio tumoral

avanzado y pobre prondstico en una variedad de canceres humanos. (11)

Un modelo actual de angiogénesis tumoral sugiere que el proceso
involucra el reclutamiento de las ramificaciones de vasos ya existentes e
incorporacion de progenitores endoteliales dentro del lecho vascular en
crecimiento. Los eventos incluidos en este proceso son la proliferacion,
migracién, invasion de células endoteliales, organizacién de células
endoteliales dentro de estructuras tubulares funcionales, maduracion vy
regresion de vasos. Actualmente se han identificado vias de receptores de
factores de crecimiento que promueven la angiogénesis tumoral. Una de las
principales vias involucradas en este proceso es la familia de proteinas y
receptores del factor de crecimiento endotelial vascular (FCEV). EI FCEV y sus

receptores tienen un papel pivote en la angiogénesis normal y patolégica. (11)

Cuadro clinico

No existen cuadros patognomonicos para el diagnostico de tumores

cerebrales. Generalmente el inicio es insidioso y progresivo.

Las manifestaciones clinicas de los tumores cerebrales infantiles

depende de:

1.- Localizacion del tumor (zonas elocuentes, obstruccion o desplazamiento).
16



2.- Tipo histologico del tumor.

3.- Edad y desarrollo del paciente.

Los tumores intracraneales pueden manifestarse como déficit
neuroldgico focal, crisis convulsivas o no convulsivas, aumento de la presion
intracraneal, que puede deberse a efectos directos del tumor u obstruccién del

liquido cefalorraquideo.

Un analisis de los sintomas tempranos de los tumores cerebrales
infantiles mostré que los tumores supratentoriales se presentan con vomito en
el 46 % de los casos , con cefalea en el 43% de los casos; mientras que los
tumores infratentoriales se presentan con dificultades para la coordinacion en
el 59 %, vomito 76% y cefalea 56 %.

Debe sospecharse de un tumor cerebral en todo nifio con datos clinicos

neuroldgicos insidiosos y progresivos.

Descripcion sindromatica

I) Hipertension Intracraneana : Algunos signos y sintomas de los
tumores cerebrales se encuentran relacionados al grado de obstruccién del
drenaje del liquido cefalorraquideo, aumento en la produccion o bien
disminucidn de la absorcion que produce elevacion de la presion intracraneal.

Este cuadro puede manifestarse de manera aguda o crénica:

Agudo: < 1 afo incremento inesperado del perimetro cefalico,
separaciéon de suturas, alteraciones del estado de alerta (somnolencia,
irritabilidad) disminucion en la ingesta. En preescolares, escolares y
adolescentes puede manifestarse con cefalea y vomito generalmente matutino
que se exacerba con maniobras de Valsava y disminuye en el transcurso del
dia. El vomito puede ser en proyectil, irritabilidad, letargia, edema de papila,

discromatopsia (pérdida de la vision de colores), escotomas centrales y la -17



-paresia del sexto par, este ultimo inespecifico de topografia y explicado por la

longitud del trayecto ( falso focalizador ).

Crénico o Intermitente: irritabilidad, letargia, vomito, atrofia de papila o
pérdida progresiva de la visidn, cambios conductuales, de personalidad, del

rendimiento académico, anorexia y pérdida o ganancia ponderal.

Il) Sindrome cefalalgico: La cefalea en tumores clasicamente se
describe con un curso subagudo de 4 a 6 meses de duracion, de tipo pulsatil,
continua o intermitente. Despierta al nifio por la noche, frontal, occipital o
universal, de moderada intensidad medida por escala analoga visual del dolor,

o porque el nifio deja de hacer sus actividades.

[Il) Crisis: Las crisis en los tumores generalmente son focales y pueden

asociarse a patrones bioelétricos anormales focales.

IVV) Sindrome cerebeloso: Este puede ser vermiano con ataxia troncal o
de la marcha, hemisférico con lateropulsién derecha, izquierda o indistinta,
dismetria, disdiadococinesia, lenguaje escandido (disartria), reflejos

osteotendinosos pendulares con o sin nistagmus horizontal.

V) Neuropatia craneal: El involucro de pares craneales dependiendo de
cual sea, es sugestivo de la topografia de la lesion sin embargo esto puede ser

muy sutil en virtud de que los tumores son mas compresivos que destructivos.

VI) Sindromes de herniacién: Estos pueden ser centrales,

transtentoriales o laterales.

VII) Otros: Puede dar también signos de tractos largos como el piramidal
(debilidad, hipertonia, hiperreflexia y reflejos anormales), sensitivos (superficial

o profunda), extrapiramidal (corea, atetosis, distonia).

VIII) Alteraciones endocrinoldgicas: Amenorrea, galactorrea, gigantismo,
pubertad precoz (caracteres sexuales antes de los 8 afos), diabetes insipida,

obesidad moérbida.
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En una serie de 612 casos se reporta una frecuencia de crisis del 58%.
En series internacionales de epilepsia intratable se reporta una frecuencia de
tumores neuroepiteliales del 72 %, sin embargo mas del 80% de las crisis se
resuelven con la reseccion tumoral. La epilepsia farmacorresistente en tumores
cerebrales es menor a 4 % y la frecuencia de estado epiléptico en tumores es
de 0.7 %. (2) (13)

En estudios de hospitales neuroquirurgicos el tiempo promedio para
llegar al diagnostico de tumor cerebral fue de 7.3 meses, y solo el 41% de los
casos fueron correctamente diagnosticados dentro de las 3 primeras visitas al
médico. Los tumores localizados en tallo cerebral requieren significativamente
mas tiempo para su diagndstico comparados con aquellos localizados en
cualquier otro sitio (11.7 meses contra 6.5 meses). El tumor que mas
rapidamente es diagnosticado, es el meduloblastoma, debido a su localizacion

y a su rapido crecimiento. (14)

La sospecha clinica de tumores cerebrales en nifios, debe realizarse de
forma oportuna en base a antecedentes familiares o personales relacionados a

tumores, sintomatologia asociada a la edad y localizacion anatémica.

Menores de 4 afos: macrocefalia, nausea, vomito, irritabilidad y letargia.
Mayores de 4 afios: cefalea, nausea, vomito, alteracion de la marcha y

coordinacion, papiledema.

Tumores de fosa posterior: nausea, vomito, cefalea, alteracion de la

marcha y de coordinacion, papiledema.

Tumores supratentoriales: signos de hipertension intracraneana,

sintomas no especificos, crisis convulsivas , papiledema.

Tumores de linea media: cefalea, alteraciones en la motilidad ocular ,

nausea y vomito. 19



Tumores de tallo cerebral: anormalidades de la marcha y coordinacion,

paralisis de pares craneales, signos piramidales, cefalea.
Otros datos: pérdida de peso, falla en el crecimiento, pubertad precoz

La sospecha de tumor cerebral debe ser en base a antecedentes,

cuadro clinico y hallazgos neurolégicos. (15)

Diagnostico de los tumores cerebrales infantiles.

El mejor método de abordaje para un tumor cerebral en un paciente con
cefalea es un cuidadoso examen neuroldgico ya que 95% de los nifios con
cefalea y tumor cerebral tienen hallazgos neurolégicos anormales en el

examen clinico.

El tiempo para el diagnostico de tumor infantil es variable, para los
tumores cerebrales se ha visto una media de 211 dias y una mediana de 93

dias.

El diagnostico de tumor cerebral en los nifios usualmente es dificil en
etapas tempranas ya que muchos de los sintomas y signos son inespecificos y

pueden simular otras enfermedades.

Uno de los principales problemas para el diagnostico de los tumores
cerebrales es que no se cuenta con un método de laboratorio efectivo para
detectar la enfermedad novel o recurrente. No se cuenta aun con métodos de
tamizaje aceptados universalmente para el descubrimiento de tumores

cerebrales en sujetos asintomaticos.

El estudio de imagen ideal inicial para el diagndstico de tumores
cerebrales es la resonancia magnética con gadolinio. Se podra complementar

con espectroscopia y perfusion ante duda diagnostica. (16)
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Varios estudios de imagen han sido adaptados para crear mapas
funcionales del cerebro: imagen de resonancia magnética funcional (IRMf),
tomografia por emision de positrones ( PET) y magneto encefalografia. La
informacion que brindan estos estudios permiten crear mapas que muestran la

localizacion y direccion de las vias de la sustancia blanca. (21)

La tomografia computarizada simple y contrastada es una alternativa util

cuando no se cuenta con resonancia magnética.(16)

Los estudios de neuroimagen proporcionan la siguiente informacion:
1. Origen, extension, presencia de metastasis.

2. Permiten diferenciar procesos infecciosos y granulomatosos, hamartomas,

malformaciones vasculares y heterotopias.

3. Planeacion apropiada del manejo quirurgico, seleccion del sitio de biopsia, y

campos de radioterapia.

4. Deteccion de las complicaciones secundarias relacionadas al tumor, tales
como hidrocefalia, edema, hemorragia intratumoral, quistes compresivos y

herniacion cerebral.
5. Diagndstico de las complicaciones relacionadas al tratamiento.

6. Control y seguimiento de respuesta a la terapia.

Si de manera fortuita en un estudio de imagen realizado por otra causa
se encuentra un tumor de region selar se debe realizar perfil hormonal al

paciente.(17)

La biopsia tiene la finalidad de realizar el diagndstico histoldgico de la

lesion. 21



La biopsia por estereotaxia esta indicada en: Tumor cerebral profundo,
inaccesibilidad quirdrgica. En zonas elocuentes en pacientes integros o
pacientes clinicamente muy deteriorados. El diagnostico de tumor es apropiado
en el 99.23 % de los casos. Con una concordancia entre el estudio

histopatoldgico transoperatorio y definitivo del 93 %.(18)

El diagnostico histopatoldégico se realiza mediante el estudio de

microscopia de luz e inmunohistoquimica del espécimen obtenido.

Las tinciones de inmunohistoquimica recomendadas para el diagnoéstico

de tumor cerebral son :

1. Proteina acida fibrilar glial.
2. Vimentina.

3. Proteina S-100,

4. Neurofilamento.

5. Sinaptofisina.

6. Enolasa neurona especifica.
7. Citoqueratina.

8. Antigeno epitelial de membrana.

El estudio citologico de liquido cefalorraquideo esta indicado en los
casos de: meduloblastoma, ependimoma, tumor neuroectodérmico primitivo,
tumor rabdoide y tumores germinales para busqueda de células neoplasicas.

Tiene una sensibilidad del 80%.
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La puncion lumbar tiene contraindicaciones:
Absolutas:

1.- Hipertensidn intracraneal severa ( presencia de papiledema, disminucion de
pulsos venosos en fondo de 0jo) datos de focalizacion, o de deterioro rostro
caudal, o bien una tomografia computada de craneo con desviacién de la linea

media.
2.- Coagulopatia severa con evidencia de sangrado activo.

3.- Infecciones locales de los tejidos blandos.

Relativas:
1.- Inestabilidad hemodinamica, insuficiencia respiratoria.

2.- Alteraciones de la coagulacion que pueden responder al manejo con

hemoderivados. (19)

Los diagndsticos diferenciales por neuroimagen son:

Infecciosas: Tuberculosis, absceso piogeno, cisticercosis, toxoplasmosis,

micosis, virales, sarcoidosis.

Vasculares : aneurismas, malformaciones arterio-venosas, vasculitis
primaria del sistema nervioso, hemangiomas, cavernomas, evento vascular

cerebral.

Otras: radionecrosis, cerebritis, lesiones quisticas benignas, disgenesias

cerebrales focales.
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Prondstico de los tumores cerebrales infantiles

El pronéstico de los tumores cerebrales infantiles depende ademas de la

evolucion del padecimiento actual y la comorbilidad asociada de:
1. Edad del paciente.

2. Estirpe histoldgica.

3. Extension del tumor.

4. Grado de reseccion.

5. Respuesta al tratamiento.

Con el diagnostico oportuno y tratamiento interdisciplinario, 53% de los

nifos con tumores cerebrales quedan libres de carga tumoral.

Existen otros pronosticos al tomar en cuenta otros aspectos como
mortalidad quirdrgica, de supervivencia general con el uso de radioterapia,

calidad de vida y de coeficiente intelectual.

El meduloblastoma es uno de los tumores del sistema nervioso central
en ninlos mas comunes, actualmente el tratamiento se basa en variables
clinicas que permiten la estratificacién de grupos de riesgo, actualmente esta
puede mejorar con biomarcadores nuevos tales como aberraciones genémicas
tales como ganancia de 6q y 17q, amplificacion de MYC o MYCN que se
asocian a pobre evolucion. En contraste los que tienen delecion 6q sobreviven.
(20)

Los nifios con astrocitomas de bajo grado tienen una sobrevida libre de

enfermedad de 10 a 20 anos de mas del 90% con resecciones completas. (21)
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Los ependimomas tienen una sobrevida total a 5 afios de 50%, siendo el

unico factor predictivo la extension de la reseccion. (22)

Algunos estudios han identificado numerosas aberraciones
cromosomicas y cambios genéticos moleculares en ependimomas. La ganancia
1925, la sobreexpresion de EGFR, la expresion de hTERT se han relacionado

con un prondstico precario. (22, 23, 24)

El SEER, en el periodo comprendido de 1985 a 1994, reporté una
sobrevida a 5 afos para todos los tumores del sistema nervioso central de 45%
en nifios menores de un ano, 59% en ninos de uno a 4 anos de edad, 64% en
nifos de 5 a 9 anos de edad, 70% en nifios de 10 a 14 afios y 77% para nifos
de 15 a 19 afos de edad. En este mismo reporte se informa que el tumor con
mejor pronostico fue el astrocitoma, seguido por el tumor neuroectodérmico

primitivo, ependimoma y finalmente los gliomas malignos de tallo. (25)

Los sobrevivientes de cancer en la nifiez, a largo plazo pueden enfrentar
situaciones como: muerte temprana, segundas neoplasias, disfuncién organica,
retraso del crecimiento y desarrollo asi como alteraciones motoras, cognitivas,
psicolégicas escolares, laborales y sociales, que impactan en la calidad de vida
del individuo y la familia. (26, 27, 28, 29)

Los pacientes pediatricos con tumores del sistema nervioso tienen alto
riesgo de presentar deficiencias hormonales relacionadas al tratamiento,
principalmente a la radioterapia. La deficiencia de hormona de crecimiento y el
hipotiroidismo se presentan en un porcentaje alto de pacientes, sobre todo
cuando la dosis de radioterapia excede los 42 Gy. Se ha reportado hasta 94%
de pacientes con deficiencia de hormona de crecimiento, hipotiroidismo 51%,
deficiencia de ACTH 43%.(30) 25



Los tumores del sistema nervioso central pueden recidivar o asociarse a
otras neoplasias tanto locales como sistémicas, por lo que requieren un

seguimiento clinico e imagenologico estrecho y periodico.(31)

Tumores Cerebrales Primarios

Gliomas de bajo Grado

Es posible utilizar la definicion espacial de Daumas- Duport para

clasificar a los gliomas de bajo grado en tres tipos. (32, 33)

Tipo I: tumor solido unico que no infiltra el parenquima cerebral. La
mayoria es tratable mediante reseccion quirurgica y es el tipo de mejor
pronostico. Forman parte de este grupo los gangliogliomas, los astrocitomas
pilociticos, los xantoastrocitomas pleomorfos y algunos astrocitomas

protoplasmaticos.

Tipo II: tumor sélido que infiltra el parenquima cerebral circundante. Es
posible efectuar la reseccion quirdrgica, que depende de la ubicacion del tumor.

Es habitual que sean astrocitomas de bajo grado.

Tipo Ill: células tumorales infiltrantes que no conforman un tejido tumoral
solido. El riesgo de deficit neuroldégico puede descartar la posibilidad de

efectuar la reseccion quirurgica. Por lo general son oligodendrogliomas.

Cuadro Clinico

Si bien existen diferencias entre los distintos tipos histologicos
especificos, por lo general estos tumores afectan a adultos jovenes y nifios, y

es habitual que debuten con presencia de crisis convulsivas. 26



Neurorradiologia

En la resonancia magnética, la mayor parte de los gliomas de bajo grado
son hipointensos en las imagenes ponderadas en T1. En las imagenes
ponderadas en T2, se observan cambios hipertensos que trascienden al
volumen del tumor en otras secuencias de resonancia magnetica. Solo el 30%

presentar refuerzo.

Diagnéstico:

Si bien las caracteristicas que presenta el tumor en las imagenes (asi
como las clinicas) pueden apuntar a un tipo tumoral especifico, por lo general

es necesario realizar una biopsia para definir el diagnostico.

Tratamiento:

La reseccidn quirargica completa de algunos de estos tumores suele ser
suficiente si es posible efectuarla. Cuando no es posible, es necesario agregar
otro tratamiento, que generalmente consiste en quimioterapia en menos de 36

meses Yy radioterapia en mayores de 36 meses. (34)

Craneofaringeoma

El craneofaringeoma es un tumor derivado de las células residuales de
la bolsa de Rathke que suele surgir del borde anterosuperior de la hipofisis y
esta revestido de epitelio escamoso estratificado. Algunos craneofaringeomas

puede surgir como tumores primarios dentro del Il ventriculo. (35)

Practicamente todos tienen componentes solidos y quisticos; el liquido
quistico no siempre tiene la misma composicion, pero generalmente contienen

cristales de colesterol.Los craneofaringeomas no se desdiferencian, pero la-27



-dificultad que plantean para resercarlos determina que se comporten como

tumores malignos. (36)

Suelen presentar calcificaciones en el estudio microscopio en el 50% y

se presentan en un 85% en los estudios de radiografias simples de craneo

Epidemiologia

Incidencia: 2,5% - 4% de todos los tumores cerebrales; alrededor del

50% corresponden a nifios. Incidencia maxima entre los 5 y 10 afios de edad.

Anatomia patolégica:

Irrigacion arterial: El craneofaringeoma recibe irrigacion de pequenas
arterias nutricias provenientes de la arteria cerebral anterior y de la arteria
comunicante anterior o de la arteria carotida interna y la arteria comunicante

posterior.

Tratamiento Quirargico.
Pruebas funcionales endocrinas preoperatorias.

Los estudios de diagnostico son similares a las que se realizan en los
casos de tumores hipofisiarios. La insuficiencia suprarrenal puede corregirse
rapidamente, pero el hipotiroidismo lleva mas tiempo; cualquiera de las dos

afecciones puede aumentar la mortalidad quirurgica.

Abordaje quirurgico

Por lo general, se accede al tumor formando una craneotomia fronto-
temporal derecha de ubicacidon lo mas baja posible sobre la base de la fosa
frontal (se osteotomiza o fresa el ala lateral del esfenoides). El abordaje es

extra axial, sea subfrontal o frontotemporal. Es preciso aspirar todos los -28



-tumores y luego, con el microscopio quirurgico, cabe optar por los siguientes

abordajes:

1. Subquiasmatico: a través del espacio que se encuentra entre los nervios
opticos y anteriores al quiasma. Se consideraba que el “gquiasma
prefijado” (es decir, los nervios Opticos cortos por una variante anatémica que
ubica al quiasma a una proximidad inusual del plano esfenoidal) era mas
frecuente en los casos de craneofaringeoma, lo que dificultada este
abordaje. Sin embargo, en realiadad es probable que el tumor arquee el
quiasma hacia adelante, en direccion al lll ventriculo, por lo que parezca que

esta prefijado en la mayoria de los casos.
2. Opticocarotideo: entre la carotida interna derecha y el nervio 6ptico derecho.

3. A través de la lamina terminal: generalmente permite disecar la parte mas

alta del tumor, y luego terminar extrayendo por via subquiasmatica. (37,38)
4. Lateral a la arteria carotida.
5. Transfrontal- transesfenoidal: fresando el tuberculo selar.
Otros abordajes ademas del fronto- temporal:

1. Transesfenoidal puro: si se aspira liquido oscuro sin LCR, es posible dejar
una comunicacion permanente desde la cavidad tumoral hasta el seno

esferoidal para permitir el drenaje continuo.
2. Transcalloso: solo es apropiado para los tumores limitados al Il ventriculo.

3. La combinacion de los abordaje subfrontal y pterional aprovecha las ventajas

de los dos (la cabeza del paciente se ubica apenas rotada hacia lateral).

Es importante no danar las siguientes estructuras: las pequefias arterias
nutricias que irrigan la superficie inferior del quiasma y las vias Opticas; al
menos un remanente del infundibulo hipofisiario. Cabe tirar del tumor hacia
bajo, si es posible, pero cuidado de no tirar con demasiada fuerza por que se

podria daiar el hipotalamo. 29



Post operatorio.

1. Corticosteroides: se considera que todos estos pacientes tienen insuficiencia
suprarrenal, de modo que es necesario administrarles hidrocortisona en

dosis fisiolégicas; luego, se retira el tratamiento gradualmente.

2. Diabetes insipida: a menudo de aparicién precoz, puede transformarse en
diabetes insipida de respuesta trifasica. EI mejor tratamiento inicial es la
restitucion de liquidos. Si es necesario administrar vasopresina, es preferible

utilizar la de accion corta

Evolucion clinica.

En la mayoria de las publicaciones, la mortalidad se ubica entre 5% y
10% y, generalmente, se debe a dafo hipotalamico. La sobreviva a 5 afios es
de 55% al 85%. (5)

Radioterapia.

No hay acuerdo acerca de la eficacia de la radioterapia. Efectos
colaterales: entre otros, disfuncion endocrina, neuritis 6ptica y demencia. Es
probable que la radioterapia postoperatoria ayude a prevenir que el tumor
remanente vuelva a crecer, pero en los casos de menores de 36 meses es

conveniente posponer la misma. (39)

Recidiva

En su mayoria, las recidivas aparecen en el tiempo de <1afio y en
menor medida, al cabo >3 afos. La morbimortalidad es mayor tras las

reoperaciones. 30



Ganglioglioma

El ganglioglioma es un tumor compuesto por dos estirpes celulares:
células ganglionares (neuronas) que se originan a partir de neuroblastos
primitivos, y células gliales, por lo general astrocitos en cualquier fase de

diferenciacion.

Epidemiologia

Ubicacién: los gangliogliomas puede formarse en varias partes del
sistema nervioso. En su mayoria, tienen ubicacion supratentorial,
principalmente dentro del Ill ventriculo o en sus proximidades, en el hipotalamo

o en el Iébulo frontal o temporal. (40)

Incidencia: las publicaciones suelen consignar una incidencia de 0.3% -
0.6%. Si se tiene en cuenta unicamente a los nifios y a los adultos jovenes, la

incidencia corresponde a 1,2% - 7,6% de todos los tumores encefalicos.(40)

Los gangliogliomas  afectan principalmente a los nifios y adultos

jévenes, con una edad maxima de incidencia de 11 afios.

Cuadro clinico inicial

La manifestacion inicial mas frecuente es un episodio epiléptico o el
cambio de tipo de descarga en los pacientes que ya padecian algun trastorno

epiléptico. Con frecuencia cursan con control dificil de las crisis.

Estudios Radiolégicos

Los hallazgos neurorradiologicos no son patognomonicos de este tipo de

tumor. 31



En una serie de 10 pacientes estudiados, todos presentaron una lesion
hipodensas en la TAC sin contraste; en la TAC con contraste, 8 presentaron
refuerzo leve y 5 de 10, calcificaciones. de los 10 tumores, 6 estaban alojados
en el Iébulo temporal y 4 estaban en el I6bulo frontal. Es frecuente que este
tumor tenga aspecto quistico, pero que sea soélido una vez en el quiréfano. Es
infrecuente que provoque efecto de masa, lo que indica lentitud en su

crecimiento. (41)

En la resonancia magnetica se observa hiperintensidad en las imagenes
ponderadas en T1 e hipointensidad en las imagenes en T2. Las calcificaciones

son hipointensas en ambas secuencias. (40)

Angiograficamente se muestra una masa avascular o con vascularidad

minima.

Anatomia Patologica:

Estos tumores tienen una mezcla de 2 tipos de células neoplasicas:

neuronales (ganglionares) y astrociticas (gliales). Crecen con suma lentitud.

Se clasifican en dos amplias categorias: los ganglioneuromas, que son
mas infrecuentes, mas benignos y predomina en ellos el componente neuronal

y los gangliogliomas con mayor proporcion de células gliales. (40)

Tratamiento

Se recomienda efectuar una exeresis radical amplia cuando es posible.
Asi mismo , se recomienda efectuar un seguimiento minucioso y reoperar en
caso de recidiva. Se desconoce el papel de la radioterapia: dados los efectos

nocivos de este tratamiento y el buen pronostico a largo plazo asociado a -32



-estos tumores, no se recomienda como tratamiento inicial pero cabe

considerarla en los casos de recidiva. (42)

Pronostico

Se postula que es el grado del componente astrocitico el que determina

el pronostico, postulando que luego fue respaldado por algunos casos clinicos.

La mayoria de las pacientes tienen buena evolucidén y permanecen

asintomaticos tras la reseccion.
La sobrevida a 5y 10 afios fue de 89% y 84%, respectivamente.

Se desconoce el valor de la radioterapia como tratamiento de los
gangliogliomas. Cabe considerar este tratamiento cuando, en las tomografias
de control, resulta evidente que hubo crecimiento del tumor residual o se

comprobé infiltracién del parenquima circundante en el quiréfano. (42, 43)

Ependimoma

Los ependimomas se originan a partir de los ependimocitos que forman
el revestimiento de los ventriculos y del conducto ependimario de la médula
espinal. Pueden formarse en cualquier sitio del eje cerebromedular, pero en la

poblacién pediatrica es mas frecuente la afectacion en la fosa posterior.

Epidemiologia

Ependimoma intracraneal: representa solo 5%-6% de los gliomas
intracraneales; 69% afectan a nifios y constituyen 9% de los tumores
encefalicos pediatricos. La incidencia de los ependimomas intracraneales

pediatricos es de 200 casos por aino en los Estados Unidos. (44,45)
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Los ependimomas pueden diseminarse a través del LCR por todo el eje
cerebromedular, proceso que se denomina “siembra” y que provoca las
denominadas “metastasis en gotas” en 11% de los casos. La incidencia crece
conforme aumenta el grado histologico del tumor. Es infrecuente la

diseminacion sistémica. (2)

Anatomia Patologica

Si bien los ependimomas suelen estar bien delimitados porque los
recubre una capa de epéndimo, pueden ser invasores. Las caracteristicas

genéticas de los ependimomas dependen de su ubicacion. (46)

La clasificacion de los tumores ependimarios elaborada por Ia

Organizacion Mundial de la Salud (OMS) los divide de la siguiente manera:
1. Ependimoma (OMS II):
A. Celular.

B. Papilar: es la “lesion clasica”, que se origina en el encéfalo o en la medula
espinal. Puede hacer metastasis hasta en el 30% de los casos. Los nucleos

son pequenos y oscuro. Pueden presentar dos tipos de citoplasmas.

- Diferenciacion hacia la estirpe glial: forman seudorrosetas
perivasculares (zonas de prolongaciones radiales que carecen de
nucleo y rodean a los vasos), las que, cuando aparecen, son

diagnosticas.

- Células cubicas: forman rosetas genuinas (tubulos ependimarios

alrededor de un vaso sanguineo central).
C. De células claras.

D. Tanaciticos: es infrecuente. No se observan rosetas genuinas. Este tipo no
tiene predominancia etaria, sexual ni topografica dentro del SNC. Tratamiento

de eleccion: reseccion macroscopica total.
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2. Ependimoma mixopapilar (OMS) I:

Es caracteristico y solo afecta al filum terminale. Presenta estructura

papilar con vacuo microquisticas y sustancia mucosa.

3. Subependimoma (OMS I): la ubicacion habitual es la regién anterior de los
ventriculos laterales o en el sector posterior del IV ventriculo. En su estructura

predominan las células gliales subependimarias.

4. Ependimomas anaplasicos (OMS Ill): se observa pleomorfismo, nucleos
multiples, células gigantes, mitosis, cambios vasculares y zonas de necrosis .
No queda claro si el grado de anaplastia influye de algin modo en la evolucion

del paciente.

Ependimomas intra craneales.

Por lo general, los ependimomas intracraneales son tumores benignos
bien delimitados que generalmente se forman en el piso del IV ventriculo
(60-70% son infratentoriales, todos cercanos al IV ventriculo, y representan

25% de los tumores que aparecen en la regién del IV ventriculo). (47)

Los ependimomas de la fosa posterior de los nifos suelen ser tumores
anaplasicos que tienen asociado un mayor riesgo de sembrar el eje
cerebromedular. Si bien no presentan un cuadro histlogoico tan maligno
como los meduloblastomas, tienen un pronostico menos favorable cuando

invaden el 6bex, dado que no es posible resecarlos por completo.

Cuadro clinico.

Sintomas: en su mayoria, los sintomas son los causados por una lesion
ocupante de la fosa posterior que provoca aumento de la PIC por hidrocefalia y

compromiso de pares craneales.
Sintomas de aumento de la presion intra craneal:

1. Cefalea: 80% 35



2. Nauseas y vomito: 75%
3. Ataxia o vertigo: 60%

4. Crisis epilépticas: solo se reportan en el 30% de las lesiones supra, que
representan solo 1% de los pacientes afectados por un tumor intracraneal

cuyo sintoma inicial son las crisis epilépticas.

Compromiso de los pares craneales: la invasion del piso del IV
ventriculo puede comprometer el coliculo facial y provocar paralisis del nervio

facial y del VI par.

Diagnostico

La resonancia magnética es el método de eleccién. Es importante
estudiar la totalidad del eje cerebromedular sin contraste y con contraste
debido a que este tumor puede generar metastasis en gotas. Generalmente, se
observa una lesion alojada en el piso de IV ventriculo, a menudo acompafiada
de hidrocefalia obstructiva. Puede resultar dificultoso distinguir los

ependimomas de los meduloblastomas en las imagenes.

La tomografia de craneo no brinda imagenes tan detalladas de la fosa

posterior.

Tratamiento
Reseccion quirurgica

El objetivo de la intervencion quirurgica es efectuar una reseccion lo mas
extensa que sea posible de la porcidon intracraneal del tumor sin causar déficit

neurologico. La reseccion macroscopica total no siempre es posible cuando-36



-es extensa la invasion del piso o cuando el tumor se extiende por el agujero de

Luschka.

El abordaje quirurgico indicado para acceder a las lesiones de la regién

del IV ventriculo es la craniectomia suboccipital en la linea media. (2)

Radioterapia

Los ependimomas siguen en radiosensibilidad a los meduloblastomas,
qgue son los mas sensibles. Se indica el tratamiento radioterapico después de la
reseccion quirurgica. La sobreviva es mas prolongada gracias a la radioterapia
postoperatoria: el tiempo de sobreviva observado en 50% de quienes
recibieron radioterapia fue de 2 afios mas prolongado que de quienes no la
recibieron y la sobreviva a 5 afos aumento de 20- 40% sin radioterapia a 40-

80% con ese tratamiento. (44, 48)

No se recomienda administrar radioterapia a los nifios menores de 36
meses debido a los efectos colaterales. En consecuencia, en varios estudios,
no se administro a 30% de los pacientes menores de 36 meses, si bien se
observd una sobreviva similar a la registrada cuando este tratamiento estuvo
reservado para los casos de ineficacia terapéutica. Este concepto de indicar
selectivamente la radioterapia también puede ser aplicable a los nifios

mayores. 48)

Quimioterapia
La quimioterapia tiene una funcién muy limitada:

1.No es eficaz en los casos recién diagnosticados ni como tratamiento
adyuvante en los nifios mayores de 36 meses tras el tratamiento

radioterapico.

2. Puede disminuir la vascularizacion de los ependimomas, lo cual puede
facilitar la reseccion macroscépica total (en ocasiones, en la segunda

intervencion). 37



3. Cabe considerarla una opcion terapéutica en los casos de nifios menores de

36 meses con el fin de retrasar la radioterapia.

4.La quimioterapia administrada al momento de detectar recidivas logra

detener la progresion del tumor durante periodos breves.

Evolucion clinica

Mortalidad quirurgica: entre 20 y 50% en las primeras series publicadas;

en series mas recientes es de 5-8%. (47)

Morbilidad quirurgica: antes de la intervencién quirurgica, es preciso
informar de la probabilidad de que el paciente necesite una gastrostomia

postoperatoria y traquestomia, quizas temporales.

Edad: La sobrevida a 5 afios es de 20- 30% en el grupo pediatrico. Los
ninos de 24- 35 meses tienen una mejor evolucién (sobrevida a 5 anos, 73%)
que los menores de 24 meses (26%) y los mayores de 36 meses (36%). (45,
49, 50)

Anatomia Patoldgica: el prondstico es menos auspicioso en los casos de

ependimoma anaplasico (grado Ill de la OMS) que en los de grado Il. (51, 52)

Extensidn de la exeresis: el riesgo de recidiva mas alto se registra en los
casos de reseccion subtotal. La sobreviva a los 5 afios es de 41% si se realiza
una reseccion quirdrgica microscopica total del tumor intracraneal primario

seguido del tratamiento radioterapeutico cerebromedular ya descrito.

Ineficacia terapéutica: los tumores de grado Il segun la clasificacién de la
OMS suelen recidivar inicialmente en el mismo lugar en que se hallaba el tumor
original. Sin embargo, la ineficacia primaria, que se observan en 9%- 25% de

los casos, corresponde a metastasis en gotas. (50, 51, 53)
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Meduloblastoma

Tumor embrionario microcitico del cerebelo que afecta principalmente a
los nifios (incidencia maxima: 0-10 afos). Es la neoplasia maligna mas

frecuente del encéfalo pediatrico.

Generalmente, surge del vermis cerebeloso o en el apex del techo del IV

ventriculo (nucleo fastigio) y suele provocar hidrocefalia.

La invasién del tronco encefalico generalmente no permite efectuar una
reseccion quirurgica completa. Es esencial evaluar a todos los pacientes con el

fin de detectar “metastasis en gotas”.

Epidemiologia

Los meduloblastomas representan 15-20% de los tumores
intracraneales y 30- 55% de los tumores de la fosa posterior. Son las
neoplasias malignas mas frecuentes del encéfalo pediatrico, pero solo
representan menos del 1% de las neoplasias encefdlicas del adulto. La
mediana de edad al momento del diagnosticos es de 5-7 afos (75% se
diagnostican antes de los 15 afios). La proporcion entre hombres y mujeres es
de 2:1. Sindromes oncoldgicos hereditarios que generan meduloblastomas:
Sindrome de Gorlin y Sindrome de Turcot. (54, 55)

Cuadro clinico

Lo habitual es que la evolucion sea breve, entre 6 - 12 semanas. Los
meduloblastomas generalmente surgen en el vermis cerebelos, en el apex del
techo del IV ventriculo (fastigio, en la region del velo posterior), lo que
predispone a hidrocefalia obstructiva desde el inicio del cuadro. El cuadro
clinico inicial suele componerse de cefalea, nauseas y vomitos, y ataxia del
tronco y los miembros. Cuando hay hidrocefalia, el nifio presenta inicialmente
irritabilidad, letargo o macrocefalia progresiva. Signos frecuentes: papiledema,

ataxia, nistagmo y paralisis del motor ocular externo. (56) 39



Siembra y metastasis

Aproximadamente 10 - 35% de los casos ya presentan siembras a lo
largo del eje cerebromedular al momento del diagnostico, 5% de los casos
presentan metastasis extra neurales, en ocasiones, favorecidas por la

presencia de un sistema de derivacion (aunque es infrecuente). (57, 58, 59 )

Diagnostico.

Por lo general, el tumor es una lesion soélida que refuerza en la
tomografia axial computarizada O resonancia magnética con contraste
intravenoso. En su mayoria, estos tumores estan ubicados en la linea media de
la region del IV ventriculo. Casi todos se acompanan de hidrocefalia. El

principal diagndstico diferencial radioldgico es el ependimoma. (60)

Tomografia: sin contraste, habitualmente hiperdenso debido a la
hipercelularidad; con contraste, la mayoria refuerza. Presentan calcificaciones

20% de los tumores.

Resonancia Magnetica: Hipo o isointenso en T1. Heterogéneo en T2

debido a que presenta quistes, vasos y calcificaciones. La mayoria refuerza.

Estudios de diagndstico por imagenes de la médula espinal: es
necesario realizar una resonancia magnética con contraste intravenoso para
descartar “metastasis en gotas”. La estratificacion se efectia antes del
tratamiento quirdrgico o una vez ftranscurridas 2- 3 semanas del post

operatorio.

Anatomia patologica

Todos los meduloblastomas corresponden al grado IV de la clasificacion
de la OMS. (61)
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Subtipos histolégicos:

1. Clasico (90%): células pequefias indiferenciadas que contienen nucleo
hipercromatico y escaso citoplasma, y estan dispuestas en grupos
compactos y acumulo celulares variables que forman rosetas de Homer
Wright, denominado por algunos como “tumor azul’” por su aspecto

monotdnico.

2. Desmoplasico (6%): es similar al subtipo clasico pero presenta “glomérulos”
o islotes palidos (fasciculos de colageno y zonas dispersas y menos
celulares). Tiene una marcada tendencia a la diferenciacién neuronal. No hay
acuerdo sobre el prondstico: quizas sea igual de agresivo o mas que el

subtipo clasico.

3. Macrocitico (4%): nucleolos redondeados o pleomorfos grandes y alto indice
de mitosis. Los pocos casos publicados corresponden a varones. Este

subtipo es mas agresivo que el clasico. (61)

Biologia Molecular

Se distinguen tres grupos de alteraciones de la genética molecular que

presentan los meduloblastomas:

1. Anomalias cromosdémicas no aleatorias, por ejemplo la delecion de todos los

marcadores del cromosoma 17p: corresponden a 35-40% de los casos.
2. Informacién obtenida a partir de expresion genica:

A. Los genes mas relacionados con los meduloblastomas son el ZIC y el
NSCLA1.

B. Algunos genes estan asociados a una evolucién mas auspiciosa. (62)

3. Anomalias de las vias de transicion de sefales: por ejemplo la via de
sefalizacion de la neurotropina o de la proteina denominada “erizo
sonico” (Sonic hedgehog, Shh). (63)
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Tratamiento

Los meduloblastomas son muy radiosensibles, pero tienen una

sensibilidad moderada a la quimioterapia.

El tratamiento de eleccion es citorreduccion quirdrgica del maximo
posible de la masa tumoral sin causar dafo neurolégico, seguida de
radioterapia cerebromedular. Con frecuencia, la reseccion se ve limitada
porque esta invadido el piso del IV ventriculo o el tumor esta adherido al tronco
encefalico en la region del coliculo facial. Es preferible dejar un pequefio
fragmento adherido el tronco encefalico (puesto que esos pacientes tienen una
evolucion clinica bastante buena) que escarbar hasta el ultimo remanente en el

tronco por que es muy probable que queden secuelas neurdlogicas.

Para exponer los meduloblastomas cerebelosos de la linea media, es
necesario abrir el agujero occipital y generalmente, resecar el arco posterior de
C1y en ocasiones, el arco de C2. Puede haber diseminacion tumoral que

cause engrosamiento aracnoideo.

Radioterapia: la dosis optima es de 35-40 Gy aplicada a todo el eje
cerebromedular sumada a 10 - 15 Gy de refuerzo aplicados al lecho tumoral
(generalmente, la fosa posterior) y a toda metastasis medular que se observe;
el tratamiento se administra durante 6-7 semanas. Si el paciente es menor de
36 meses, es preciso baja la dosis 20- 25% u optar por quimioterapia. Las
dosis mas bajas (25Gy) aplicadas sobre el eje cerebromedular brindan un
grado de control aceptable si esta confirmado que fue posible efectuar una

reseccion macroscopica total. (64, 65)

Quimioterapia: Los farmacos mas utilizados son la lomustina, el
cisplatino y la vincristina, pero generalmente se reservan para las recidivas, los
pacientes de alto riesgo o para los nifos menores de 36 meses. Se ha
demostrado que la quimioterapia adyuvante mejora considerablemente la
sobreviva de los nifios de alto riesgo (sobrevida a 5 anos sin enfermedad, 87%)

respecto de los que no reciben ese tratamiento (33%).(66)
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Sistemas de derivacion. Entre 30 y 40% de los nifios necesitan un
sistema de derivacion ventriculo peritoneal permanente antes o después de la
reseccion del meduloblastoma de la fosa posterior. Segun publicaciones, es
alto el riesgo de siembra a través de la derivacion (10- 20%), pero es probable

que esteé sobreestimado. (57, 67)

Pronéstico

Factores indicadores de mal prondstico:
1. Menores de 36 meses.

2. Diseminacion.

3. Imposibilidad de efectuar una reseccién macroscopica total (sobre todo si el

tumor residual mide mas de 1.5 centimetros cubicos y era focal).

4. Diferenciacion histologica hacia las estirpes celulares glial, ependimarias o

neuronal. (68)

El sexo del nifio es un factor importante respecto de la sobreviva en los
casos de meduloblastomas, ya que las nifias tienen una evolucibn mucho

mejor.(69)

Los nifios que logran sobrevivir al meduloblastoma muchos afos se
encuentran expuestos a un riesgo significativo de padecer secuelas
endocrinologicas, cognitiva y psicolégicas a causa de los tratamientos. Los
lactantes y los nifios muy pequefios que tienen un meduloblastoma siguen
representando un problema terapéutico porque constituyen la forma mas
virulenta de la enfermedad y corren mas riesgo de presentar secuelas a causa
del tratamiento. El lugar afectado por recidivas con mayor frecuencia es la

fosa posterior.
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Tumor teratoideo o rabdoideo atipico

El tumor teratoideo o rabdoideo atipico es un tumor embrionario unico
del SNC. Afecta principalmente a los lactantes y los nifios (> 90% de los

afectados son menores de 5 afios y la mayoria tienen < de 2 afios).

Estan ubicados en la fosa posterior 50% de los tumores teratoideos o

rabdoideos; ademas, tienen preferencias por el angulo pontocerebeloso.

EL 33% de los casos presentan diseminacién por el LCR ya al momento

de las primeras manifestaciones.

La mayoria de los pacientes fallecen dentro del primer afio posterior al

diagnostico.

Histoanatomopatologia: algunos tumores estdan compuestos en su
totalidad por células rabdoideas, mientras que otros tienen una combinacion de
estas células y sectores que se asemejan a meduloblastoma o tumor

neuroectodermico primitivo.

Biologia molecular: Presentan delecién o monotonia del cromosoma
22. (5)
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Consideraciones de la craneotomia para resecar un tumor supra e intra

tentorial.

. Posicion del paciente, la cual dependera de la localizacion del tumor. En las
lesiones infratentoriales lo habitual es en decubito prono o lateral oblicuo,

segun el tipo y la ubicacion del tumor, asi como la preferencia del cirujano.
. Embolizacién preoperatoria de algunos tumores altamente vascularizados.
. Instrumental y equipamiento:
. Microscopio.
. Aspirador ultrasonico.
. Sistema de guia radioldgica.
. Hemoterapia: tipo sanguineo y compatibilidad cruzada.
. Cuidados post operatorio (unidad de cuidados intensivos pediatricos).

. Consentimientos Informados. (5)
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Pregunta de investigacidén

¢ Cuales son las caracteristicas clinicas y epidemiologicas de los
tumores intra craneales supra e infra tentoriales en el Servicio de Neurocirugia

Pediatria.?
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Justificacion

Los tumores cerebrales infantiles, son las neoplasias mas frecuentes en
nifios, después de las leucemias. Dentro de las neoplasias solidas los tumores
cerebrales son los mas frecuentes. A nivel mundial se reporta una frecuencia
del 12% y una incidencia de 25 a 40 casos por millén de nifios en Estados
Unidos. (1, 2)

El Registro Central de Tumores Cerebrales de los Estados Unidos
(CBTRUS - Central Brain Tumors Registry of the United States) reporta en
ninos de 0 a 19 afnos para el periodo 2004 - 2005 una incidencia de 4.6 a 4.8
casos por 100,000 por afo, con un total de 6,830 tumores en este grupo de

edad. La relacion hombre: mujer es de 1.06:1. (3)

En los principales hospitales de la Ciudad de México (Centro Médico
Nacional Siglo XXI IMSS, Hospital General de México, Hospital Infantil de
México, Instituto Nacional de Pediatria, Centro Medico Nacional “20 de
Noviembre” ISSSTE se reporte una frecuencia general del 10.9 % al 12%, y

una incidencia general de 3.3 a 3.5 casos por cada 100,000 nifios. (1, 2)

Con el diagnéstico oportuno y tratamiento interdisciplinario adecuados
hasta el 53% de los nifios con tumores cerebrales infantiles quedan libres de

actividad tumoral. (1, 2)

Se ha demostrado que una deteccion temprana y oportuna mejora el
prondstico, reduce duracion y costos de tratamientos. Disminuye la cantidad y
la severidad de las secuelas, con lo que se produce una mejoria en la calidad

de vida de los pacientes, de sus familias y de la sociedad.

La frecuencia real en nuestro medio no es bien conocida. Actualmente
en nuestra institucion se realizan un promedio de 3 a 4 procedimientos por
tumoraciones intracraneales supra e infratentoriales al mes en los ultimos

anos.
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Con base a lo anterior, buscaremos establecer de forma prospectiva la
informacion de los pacientes que ingresen con el diagndstico de tumoraciones
intra craneales supra e infratentoriales, con la finalidad de establecer no solo
datos epidemioldgicos generales de la entidad, sino ademas detalles clinicos,
radiolégicos, quirurgicos y prondsticos y determinar si los  tumores intra
craneales supra e infratentoriales en el Servicio de Neurocirugia Pediatria de la
Unidad Medica de Alta Especialidad del Hospital de Pediatria del Centro
Medico Nacional de Occidente, tienen caracteristicas clinicas, epidemiolégicas

y factores prondsticos diferentes a lo reportado en la literatura.

Por tal razén, es importante que dentro de la Unidad Medica de Alta
Especialidad del Hospital de Pediatria del Centro Medico Nacional de
Occidente se lleve a cabo un estudio sobre esta patologia, para tener datos
fidedignos que sirvan de base para establecer guias clinicas y ofrecer

tratamiento oportuno.
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Material y métodos
Tipo de estudio

Descriptivo retrospectivo

Sede del estudio

Servicio de Neurocirugia Pediatria de la Unidad Médica de Alta
Especialidad del Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional de

Occidente.

Universo de estudio

Se considero a todos los pacientes ingresados con diagnéstico de
tumores intra craneales supra e infra tentoriales en el Servicio de Neurocirugia
Pediatria de la Unidad Medica de Alta Especialidad del Hospital de Pediatria
del Centro Medico Nacional de Occidente durante el periodo de Enero del 2016
a Diciembre de 2017.

Periodo de estudio

El estudio comprendid del periodo a partir de Enero del 2016 a
Diciembre de 2017.

Tamano de la muestra

* El tamano de la muestra, debido a que es un estudio descriptivo
retrospectivo, estuvo en funcién al numero de pacientes ingresados con
el diagndstico de tumores intra craneales supra e infra tentoriales
durante el periodo del estudio. No se requirié de calculo de tamafio de

muestra. 49



Criterios de seleccioén
De inclusion
Grupo de estudio:

* Expedientes de pacientes con diagndstico de tumores intra craneales

supra e infra tentoriales.

* Expedientes de pacientes que fueron ingresados al Hospital de Pediatria

en el periodo de Enero del 2016 a Diciembre de 2017.
* Expedientes de pacientes de ambos géneros.
* Expedientes de pacientes de 0 A 16 afios de edad.

* Expedientes de pacientes que fueron sometidos a tratamiento médico y
neuroquirurgico con diagndéstico de tumores intra craneales supra e

infratentoriales.

De no inclusion
* Enfermedades neuroldgicas sobrepuestas.
* Enfermedades infecciosas y de caracter hematoldgico.
* Tumores de la calota craneal.
* Tumores de tallo cerebral.
* Pacientes que no continuaron el seguimiento en la institucién.

* Expedientes de pacientes con datos incompletos.
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Recoleccion de datos

En principio, se reviso el registro de pacientes operados en el Servicio
de Neurocirugia Pediatria de la Unidad Medica de Alta Especialidad del
Hospital de Pediatria del Centro Medico Nacional de Occidente durante el
periodo de estudio designado. A continuacion, se contrasto esta lista de casos
potenciales, con los diagndsticos histopatoldgicos de salida, para detectar y
excluir todos aquellos casos que no cumplieron con los requisitos. Con esta
lista definitiva, se acudié al archivo clinico fisico y electronico, donde se reviso
los expedientes de cada uno de los pacientes incluidos, asegurandonos de

contar con expediente completo e informacion clinica.

Dado que se busco definir las caracteristicas de la conducta clinica,
epidemiolégica y pronostico de los tumores intra craneales supra e
infratentoriales, se disefio una hoja de trabajo (anexo 1), donde se recolecto,
de manera retrospectiva la informacién, tomada del expediente clinico, dando
énfasis con fines de analisis, a datos como: género, edad, antecedentes de
riesgo, cuadro clinico y tiempo de evolucion del mismo, hallazgos clinicos y
neurolégicos, radioldgicos, informaciéon quirurgica, diagndsticos
histopatolégicos, terapia adyuvante, evolucion neurolégica, morbilidad y

mortalidad.

Analisis estadistico

La informacién de las hojas de trabajo, se introdujo de forma sistematica
y ordenada, en una base de datos que se realizé en el programa IBM SPSS V.

20.0 (Statistical Package for the Social Sciences).

Para el analisis estadistico, se utilizo primariamente el programa SPSS
V. 20.0 y para la realizacién de algunos analisis comparativos y graficas, se

exporto la informacioén al programa Numbers Apple Inc. 2015.

En primera instancia se realizo estadistica descriptiva, de variables
cualitativas con frecuencia y porcentajes, para variables cuantitativas se

utilizara medidas de tendencia central y de dispersion con medianas y -51



-rangos en caso de curva asimétrica y medias y desviacion estandar en caso

de curva simétrica.

Para determinar factores de prediccién pronostica de la evolucion, se

utilizo la escala de Glasgow Outcome Scale.

Se evaluaron todas las variables, para establecer, cuales se relacionan

con un mejor o peor pronostico.
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Aspectos éticos

El protocolo fue sometido para su revision y dictamen por el comité local
de ética e investigacion en salud siendo AUTORIZADO con el numero de
registro institucional R-2018-1302-046.

De acuerdo al reglamento de la ley general de salud en materia de
investigacion para la salud titulo Il, capitulo |, articulos 17 y 23, se clasifico por
sus caracteristicas como un estudio sin riesgo. No requiri6 carta de

consentimiento informado ya que se trato de una revision de expedientes.

Se encontré dentro de las consideraciones éticas de acuerdo al Cédigo

de Nuremberg y la Declaracién de Helsinki modificada en 2012.
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Recursos humanos, fisicos y financieros

La Unidad Medica de Alta Especialidad del Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional de Occidente cuenta con un laboratorio y equipo de
vanguardia asi como personal entrenado para los procedimientos que se
requirieron para este proyecto. Los insumos necesarios de papeleria y software
fueron cubiertos por los investigadores y el tesista, por lo que esta
investigacion no requiri6 de financiamiento. Se cuenta con los recursos
humanos del tesista y del director de tesis, que es neurocirujano con mas de 10
afnos de experiencia y es profesor titular de la sub especialidad de neurocirugia

pediatrica en esta institucién.

Tiempo estimado de realizaciéon: 1° de Octubre del 2017 a 15 de
Diciembre del 2017.
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Desarrollo del proyecto:

En forma secuencial, se llevo a cabo las actividades descritas para la

realizacion del presente trabajo de investigacion.

Durante los meses de Enero a Febrero se elaboro el protocolo de
investigacion en base a los requerimientos de la coordinacién de posgrado de
la Unidad Médica de Alta Especialidad del Hospital de Pediatria del Centro

Médico Nacional de Occidente.

Posteriormente de Febrero a Diciembre de llevo a cabo la revision de
expedientes y recoleccion de datos en base al anexo n.1 correspondiente a la

hoja de recoleccién de datos.

Durante el mes de Noviembre a Diciembre se analizé los datos con los
paquetes IBM SPSS Statistic V. 20 y Numbers Apple Inc. 2015, ademas se
elaboraron los resultados y la discusion. En el mes de Julio de 2018 se entrego

el trabajo correspondiente.

Tamano de la muestra: El tamafo de la muestra, debido a que es un estudio
epidemioldgico descriptivo retrospectivo, estuvo en funcién al numero de
pacientes ingresados con el diagnostico de tumores intra craneales supra e
infratentoriales durante el periodo del estudio. No se requirié de calculo de

tamafo de muestra.
Muestreo: No probabilistico de casos consecutivos.
Variable dependiente:

_ Tumores intracraneales supra e infra tentoriales.

Variables independientes:
_ Sexo
_Edad
_Manejo neuroquirurgico

_Adyuvancia 55



Operalizacion de las variables

Variable dependiente

Variable Tipo de variable Unidad de Analisis
medicion estadistico
Tumores Cualitativa nominal 1.Positivo. Frecuencias y
: orcentajes.
intracraneales 2. Negativo. P |
supra tentoriales
Tumores Cualitativa nominal 1.Positivo. Frecuencias y
; ; orcentajes.
intracraneales infra 2. Negativo. P |
tentoriales
Variables independientes
Variable Tipo de variable | Unidad de medicion Analisis
estadistico
Sexo Cualitativa 1. Femenino Frecuencias y
) . porcentajes.
nominal 2. Masculino
Edad Cualitativa 1. Meses Frecuencias y
] _ porcentajes.
nominal 2. ARos
Manejo Cualitativa 1. Valvula de derivacion | Frecuencias y
T ventriculo peritoneal porcentajes.
quirurgico :
nominal (VDVP)
2. Exeresis total
3. Exeresis sub Total
4. Exeresis parcial
5. Biopsia
6. Derivacién ventricular
externa
Adyuvancia Cualitativa 1. Radioterapia Frecuencias y
] o ) porcentajes.
nominal 2. Quimioperapia
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Resultados

Al revisar los registros quirdrgicos del Servicio de Neurocirugia
Pediatrica del Hospital de Pediatria del Centro Medico Nacional de Occidente,
durante el periodo de Enero de 2016 a Diciembre de 2017, nos permitid
detectar a todos aquellos pacientes intervenidos quirurgicamente con el
diagnostico de tumor intra craneal; al hacer un analisis mas profundo de los
registros y contrastarlos con los diagndsticos histopatologicos se obtuvieron de
forma definitiva 72 pacientes con diagnostico de tumoracion intra craneal
supra e infratentorial.

El analisis de los 72 casos, revelo una edad promedio de 6.71 anos;
Con los siguientes rangos de edad: el menor de 3 meses (1 caso) y el mayor
de 15 afos (2 casos). (Ver Tabla N.1).

Tabla N.1 -Tumores Supra e Infra Tentoriales

EDAD NUMERO DE CASOS
<1 3 (3.9%)
1 1 (1.3%)
2 7 (9.1%)
3 9 (11.7%)
4 9 (11.7%)
5 3 (3.9%)
6 4 (4.7%)
7 9 (11.7%)
8 4 (4.7%)
9 6 (7.8%)
11 3 (3.9%)
12 7 (9.1%)
13 1 (1.3%)
14 4 (4.7%)
15 2 (2.7%)
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Se identifico que los grupos de edad con mayor frecuencia fueron los de 3, 4 y
7 afos con un porcentaje acumulativo del 35.1 % (27 casos), 9 casos en cada

uno de los grupos mencionados. (Ver Grafica N.1)

Grafica N.1 - Tumores Supra e Infra Tentoriales - Grupo Etario (N=72)
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De los 72 casos que se identificaron, 36 fueron mujeres (50%) y 36 fueron

hombres (50%). (Ver grafica N.2).

Grafica N.2 - Grafica de Género

Mujeres

58



Al analizar las caracteristicas de origen de los 72 casos de tumores intra
craneales, se identifico al estado de Jalisco como el que presento la mayor

frecuencia con 38 casos (53%) y en segundo termino al estado de Colima con
10 casos (14%). (Ver tabla N. 2) (Ver grafico N. 3)

Tabla N.2 -Estado de Origen

ESTADO DE ORIGEN NUMERO DE CASOS

Baja California 1(1.3%)
Colima 10 (13.8%)
Estado de Mexico 1(1.3%)
Guanajuato 1(1.3%)
Jalisco 38 (52.7%)
Michoacan 4 (5.5%)
Nayarit 3 (4.1%)
Sinaloa 8 (11.1%)
Sonora 6 (8.3%)

Tumores Supra e Infra Tentoriales - Estado de Origen
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De acuerdo a la frecuencia de presentacion de tumores supra e infra
tentoriales, se determino la presencia 42 casos de tumores supratentoriales
(58%) y 30 casos de tumores infratentoriales (42%). (Ver Tabla N.3) (Ver
Grafico N. 4)

Tabla N.3 - Tumores Supra e Infra Tentoriales

TUMORES NUMERO DE CASOS
Supra Tentoriales 42 (58%)
Infra Tentoriales 30 (42%)

Grafica N-4 - Tumores Supra e Infra
Tentoriales

@ Supra Tentoriales
@ |nfra Tentoriales

Se identificaron 8 casos con respecto a los antecedentes heredo familiares de
patologia neurolégica especificamente que corresponden al 11.1%. Siendo 5
casos con Tumor cerebral intracraneal (no especificando el tipo
histopatologico); 1 caso con Hidrocefalia, 1 Caso de Epilepsia y 1 Caso de
Linfoma No Hodgkin. El resto de los casos no presentaron familiares con
patologia neurolégica adicional. (Ver tabla N.4) (Ver grafica N.5)
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Tabla N.4 - Antecedentes de Patologia Neurologica

ANTECEDENTES NUMERO DE CASOS
Patologia Neurologica 8 (11%)
Sin Patologia Neurologica 64 (89%)

Grafica N.5 - Antecedentes de Patologia
Neurologica

@ Patologia Neurologica
@ Sin Patologia Neurologica

Con respecto a la presentacion clinica inicial o durante la hospitalizacion de los
pacientes se tomo encuentra la escala de Coma de Glasgow, asi como
diversos datos clinicos como datos de aumento de la presion intra craneal,
datos cerebelosos, presencia de movimientos anormales, alteraciones
neuroendocrinas, deficit visual y compromiso de tallo cerebral.
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Dentro de la Escala de Coma de Glasgow, se identifico mayor frecuencia de un
estado de consciencia favorable, con un Glasgow de 15 puntos en el 74% (53
casos) y solo un caso con valor de Glasgow de 6 puntos. (Ver Tabla N.5) (Ver
Grafica N.6),

Tabla N.5 Glasgow

GLASGOW NUMERO DE CASOS
6 1 (1%)
10 2 (3%)
11 3 (4%)
12 2 (3%)
13 5 (7%)
14 6 (8%)
15 53 (74%)

Grafica N. 6 - Tumores Supra e Infra Tentoriales -
Glasgow
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En lo referente a presentacién clinica; el sindrome de hipertensiéon intra
craneal fue el mas frecuente en el 79% (57 casos) y en segundo termino al
sindrome cerebeloso en el 43% (31 casos). (Ver tabla N.6 ) (Ver Grafica N.7).

Tabla N.6 - Sindromatico

SINDROMATICO PORCENTAJES (CASOS)
Cerebeloso 43% (31)
Hipertension Intra Craneal 79% (57)
Convulsivo 28% (20)
Neuroendocrinologico 4% (3)
Quiasmatico 3% (2)
Uncal 1% (1)

Grafica N. 7 - Tumores Supra e Infra Tentoriales - Sindromatico
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Destacando que dentro de los pacientes que presentaron sindrome de
hipertension intra craneal, el 65% (47 casos) se asocio a presencia de
hidrocefalia y el 35% (25 casos) no presento hidrocefalia. Del grupo de los
tumores intra craneales supra tentoriales, el 45% (19 casos) desarrollo
hidrocefalia y el 55% (23 casos) no la presento. (Ver Tabla N.7) (Ver Gréfica
N.8)

Tabla N.7 - Tumores - Hidrocefalia

HIDROCEFALIA (%) SIN HIDROCEFALIA (%)
SUPRA TENTORIALES 19 (45%) 23 (55%)

(N=42)
INFRA TENTORIALES 28 (93 %) 2 (7%)

(N= 30)

Grafica N.8 - Tumores Supra tentoriales - Hidrocefalia

50

. 375

12.5

SUPRATENTORIALES
SIN HIDROCEFALIA

HIDROCEFALIA

Il SUPRATENTORIALES |l SIN HIDROCEFALIA HIDROCEFALIA

64



Asi mismo, dentro del grupo de los tumores intra craneales infra tentoriales, el
93% (28 casos) desarrollo hidrocefalia y el 7% (2 casos) no la presento; lo
anterior destaca la estrecha relacion de la obstruccion de la dinamica del
liquido cefalorraquideo ante la presencia de lesiones a nivel de la fosa
posterior. (Ver Grafica N.9).

Grafica N.9 - Tumores Infra Tentoriales - Hidrocefalia (N=30)
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Dentro del universo de estudios, se identificaron los diagndsticos
histopatologicos definitivos de cada uno de los 72 casos de tumores supra e
infra tentoriales. Encontrando los siguientes reportes: astrocitoma infra tentorial
con 9 casos; astrocitoma supra tentorial con 6 casos, craneofaringeoma supra
tentorial con 5 casos, ependimoma infra tentorial con 7 casos, ependimoma
supra tentorial con 7 casos, ganglioglioma supra tentorial con 1 caso,
gangliosarcoma supra tentorial con 1 caso, germinoma supra tentorial con 3
casos, meduloblastoma infra tentorial con 12 casos, neuroblastoma infra -65



-tentorial con 1 caso, neuroblastoma supra tentorial con 1 caso,
oligodendroglioma supra tentorial con 3 casos, papiloma de plexo coroideo
supra tentorial con 2 casos, pinealoblastoma supra tentorial con 4 casos, tumor
epidermoide infra tentorial con 1 caso, tumor neuroectodermico primitivo supra
tentorial con 3 casos, tumor neuroepitelial disembrioplasico supra tentorial con
3 casos y tumor rabdoide teratoide supra tentorial con 3 casos. (Ver Tabla N.8)

Tabla N.8 - Diagnostico Histopatologico

DIAGNOSTICOS HISTOPATOLOGICOS NUMERO DE CASOS (%)
ASTROCITOMA INFRATENTORIAL 9 (13%)
ASTROCITOMA SUPRATENTORIAL 6 (8%)

CRANEOFARINGEOMA SUPRATENTORIAL 5 (7%)
EPENDIMOMA INFRATENTORIAL 7 (10%)
EPENDIMOMA SUPRATENTORIAL 7 (10%)

GANGLIOGLIOMA SUPRATENTORIAL 1 (1%)

GANGLIOSARCOMA SUPRATENTORIAL 1 (1%)
GERMINOMA SUPRATENTORIAL 3 (4%)
MEDULOBLASTOMA INFRATENTORIAL 12 (17%)

NEUROBLASTOMA INFRATENTORIAL 1 (1%)

NEUROBLASTOMA SUPRATENTORIAL 1 (1%)

OLIGODENDROGLIOMA SUPRATENTORIAL 3 (4%)
O SUPRATENTORIAL 2(3%)

PINEALOBLASTOMA SUPRA TENTORIAL 4 (6%)
TUMOR EPIDERMOIDE INFRATENTORIAL 1 (1%)
TUMOR NEUSTJ?’%?A-:%R$SII\QA|I2|? PRIMITIVO 3 (4%)
TUMOR NEURgEﬁl;ﬁ#RLTglgliTBRIOPLASICO 3 (4%)
T S UPRATENTORIAL 3 4%)
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Siendo los tumores supra tentoriales los mas frecuentes en un 58% (42 casos)
y en menor frecuencia los tumores infra tentoriales en un 42% (30 casos.)

Dentro de estos mismos se presento con mayor frecuencia los tumores de tipo
meduloblastoma infra tentorial en un 17% (12 casos), seguido de los tumores
de tipo astrocitoma infra tentorial con 9 casos (13%), ependimoma Infra
tentorial en un 10% (7 casos) y ependimoma Supra tentorial en un 10% (7
casos).

Los menos frecuentes con un caso cada uno fueron los tumores del tipo
ganglioglioma supra tentorial, gangliosarcoma supra tentorial, neuroblastoma
infra tentorial, neuroblastoma supra tentorial y el tumor epidermoide infra
tentorial, representando en conjunto menos del 5% de todos los casos. (Ver
Grafica N. 10)

Grafica N. 10 - Diagndsticos Histopatologicos.

o ASTROCITOMA INFRATENTORIAL
4% 13%

PINEALOBLASTOMA S

0,
6% ASTROCITOMA SUPRATENTORIAL
8%

3%

OLIGODENDROGLIOMA
4%

o,
NEUROBLASTOI\’IKOI
o,
1% CRANEOFARINGEOMA SUPRATENTORIAL
7%

MEDULOELASTOMA INFRATENTORIAL

17% EPENDIMOMA INFRATENTORIAL

4% 10%

1%4%
EPENDIMOMA SUPRATENTORIAL
10%

@ ASTROCITOMA INFRATENTORIAL @ ASTROCITOMA SUPRATENTORIAL
@ CRANEOFARINGEOMA SUPRATENTORIAL @ EPENDIMOMA INFRATENTORIAL
@ EPENDIMOMA SUPRATENTORIAL @ GANGLIOGLIOMA SUPRATENTORIAL
@ GANGLIOSARCOMA SUPRATENTORIAL @ GERMINOMA SUPRATENTORIAL

MEDULOBLASTOMA INFRATENTORIAL @ NEUROBLASTOMA INFRATENTORIAL
@ NEUROBLASTOMA SUPRATENTORIAL @ OLIGODENDROGLIOMA SUPRATENTORIAL
@ PAPILOMA DE PLEXO COROIDEO SUPRATENTORIAL @ PINEALOBLASTOMA SUPRA TENTORIAL

TUMOR EPIDERMOIDE INFRATENTORIAL @® TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO SUPRATENTORIAL

© TUMOR NEUROEPITELIAL DISEMBRIOPLASICO SUPRATENTORIAL @ TUMOR RABDOIDE TERATOIDE SUPRATENTORIAL

67



En lo referente al manejo neuroquirurgico, se tomaron en cuenta los siguientes
procedimientos: exeresis tumoral total, exeresis sub total, exeresis parcial y
biopsia; siendo estos los relacionados directamente con la lesion intra craneal;
también se consideraron los procedimiento de colocacion de valvula de
derivacidn ventriculo peritoneal y colocacion de sistemas de derivacion
ventricular externos, los cuales fueron requeridos durante la evolucion del
paciente, ya fueran estos antes o después del abordaje de la tumoracion intra
craneal.

En los procedimiento de abordaje directo a la lesidn intra craneal se obtuvieron
los siguientes resultados: Exeresis total 25% (18 casos), exeresis sub total 61%
(44 casos), exeresis parcial 10% (7 casos) y Biopsia 4% (3 casos). (Ver Tabla
N. 9)

Tabla N. 9 - Tumores Supra e Infra Tentoriales - Procedimientos

Procedimientos Supra tentoriales Infra tentoriales Total Porcentaje (%)
EXERESIS TOTAL 1 7 18 25 (%)
EXERESIS SUB TOTAL 23 21 44 61 (%)
EXERESIS PARCIAL 5 2 7 10 (%)
BIOPSIA 3 - 3 4 (%)
- 42 30 N=172 100 (%)

Haciendo al analisis descriptivo por grupos se obtuvieron dentro de los
tumores intra craneales supra tentoriales los siguientes resultados: exeresis
total 26% (11 casos), exeresis sub total 55% (23 casos), exeresis parcial 12%
(5 casos) y Biopsia 7% (3 casos). Asi mismo dentro de los tumores intra
craneales infra tentoriales se obtuvieron los siguientes resultados: exeresis
total 23% (7 casos), exeresis sub total 70% (21 casos), exeresis parcial 7% (2
casos), sin existir en este grupo reportes de procedimiento de biopsia. (Ver
Grafico N. 11).
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Grafica N.11 -Tumores Supra e Infra tentoriales - Procedimientos N=72
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De los procedimientos que se realizaron dentro de la evolucién del paciente,
ya fueran estos antes del manejo de la lesion intra craneal, durante o después
del mismo, se incluyeron a la derivacion ventriculo peritoneal y la colocacién de
sistema de derivacion ventricular externos, los cuales se obtuvieron los
siguientes resultados. De los pacientes con tumores intra craneales supra
tentoriales se requerido de colocacion de VDVP en el 50% (21 casos) y de los
pacientes con tumores intra craneal infra tentoriales se requirio del mismo
procedimiento en un 86% (26 casos); dando un porcentaje acumulativo dentro
de el universo de estudio del 65% (47 casos).

En lo referente a la necesidad de colocacion de sistemas de derivacion
ventricular externos de los pacientes con tumores intra craneales supra
tentoriales se requerido de este en el 12% (5 casos) y de los pacientes con
tumores intra craneal infra tentoriales se requirio en un 7% (2 casos); dando un
porcentaje acumulativo dentro de el universo de estudio del 9.7% (47 casos).
(Ver Tabla N. 10)

Tabla N. 10 - Tumores Supra e Infra Tentoriales - Procedimientos

Otros *Procedimientos Supra Infra Total Porcentaje (%)
tentoriales tentoriales
VALVULA DE DERIVACION 21 26 47 65 (%)
VENTRICULO PERITONEAL
DERIVACION EXTERNA 5 2 7 9.7 (%)
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Como parte de la historia natural de la enfermedad, asi como de su evolucion
intra hospitalaria, se presentaron diversas complicaciones, de las cuales se
identificaron las siguientes: desequilibrio hidroelectrolitico en el 37.5% (27
casos), neumonia en el 28% (20 casos), neuroinfeccion en el 22% (16 casos),
fistula de LCR en el 15% (11 casos), sepsis en el 11% (8 casos), sindrome
neuroendocrino en el 3% (2 casos), infeccion de vias urinarias en el 3% (2
casos), coagulacion intravascular diseminada en el 1.3% (1 caso), dehiscencia
de herida quirurgica en el 1.3% (1 caso), disfuncion de VDVP en el 1.3% (1
caso), edema cerebral en el 1.3% (1 caso), higromas en el 1.3% (1 caso),
parecia de nervios craneales (Il nervio craneal) en el 1.3% (1 caso), metastasis
en el 1.3% (1 caso) y trombosis venosa profunda en el 1.3% (1 caso).
Existiendo una diferencia de grupos con una frecuencia mayor de casos de
desequilibrio hidroelectrolitico en los tumores intra craneales supra tentoriales
asociado probablemente a las lesiones de la region selar y para hipotalamicas
y una similitud de casos con neumonia intra hospitalaria. (Ver tabla N. 11)

Tabla N. 11 - Tumores Supra e Infra Tentoriales - Complicaciones

Complicaciones Supra Infra Total Porcentaje (%)
tentoriales  tentoriales

DESEQUILIBRIO HIDRO 19 8 27 37.5 (%)
ELECTROLITICO
NEUMONIA 10 10 20 28 (%)
NEUROINFECCION 1 5 16 22 (%)
FISTULA DE LIQUIDO 7 4 11 15 (%)
CEFALORAQUIDEO
SEPSIS 6 2 8 1 (%)
NEUROENDOCRINO 2 - 2 3 (%)
INFECCION DE VIAS 1 1 2 3 (%)
URINARIAS
COAGULACION INTRA 1 - 1 1.3 (%)
VASCULAR DISEMINADA
DEHISCENCIA DE HERIDA - 1 1 1.3 (%)
DISFUNCION DE VDVP - 1 1 1.3 (%)
EDEMA CEREBRAL - 1 1 1.3 (%)
HIGROMAS 1 - 1 1.3 (%)
PARESIA DE NERVIOS 1 - 1 1.3 (%)
CRANEALES (Ill)
METASTASIS 1 - 1 1.3 (%)
TROMBOSIS VENOSA 1 - 1 1.3 (%)
PROFUNDA
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Como parte del seguimiento de los casos, se obtuvieron datos de manejo
adyuvante que recibieron los pacientes, siendo esta con radioterapia,
quimioterapia o ambas. Se administro radioterapia como terapia unica en el 3%
(2 casos), quimioterapia en el 31% (22 casos) y ambas en el 7% (5 casos),
siendo evidente el manejo a base de quimioterapia como el de mayor

frecuencia y asi mismo este en los casos de tumores supra tentoriales. (Ver
tabla N. 12) (Ver grafica N.13)
Tabla N. 12 - Tumores Supra e Infra Tentoriales - Adyuvancia
Adyuvancia Supra Infra Total Porcentaje
tentoriales tentoriales (%)
RADIOTERAPIA 1 1 2 3 (%)
QUIMIOTERAPIA 12 10 22 31 (%)
AMBAS 4 1 5 7 (%)
TOTAL 17 12 29 40 (%)

Grafica N. 13 - Tumores Supra e Infra tentoriales - Adyuvancia
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Utilizamos la escala de GOS (Glasgow Outcome Scale) para establecer
descripciones estandarizadas del grado objetivo de recuperacion, donde
obtuvimos un GOS de 5 en el 24% (17 casos), GOS de 4 en el 36% (26
casos), GOS de 3 en el 11% (8 casos), GOS de 2 en el 5% (4 casos) y un GOS
de 1 en el 24% (17 casos). (Ver tabla N. 13)

Tabla N. 13 -Tumores Supra e Infra Tentoriales - GOS

GLASGOW OUTCOME Supra Infra Total Porcentaje
SCALE (GOS) tentoriales tentoriales (%)
GOS 5 10 7 17 24 (%)
GOS 4 14 12 26 36 (%)
GOS 3 4 4 8 11 (%)
GOS 2 3 1 4 5 (%)
GOS 1 1" 6 17 24 (%)

Existidé un grado objetivo de recuperacion tanto en pacientes con tumores intra
craneales supra tentoriales e infra tentoriales.

En el grupo de tumores intra craneales supra tentoriales se identifico con 24%
(10 casos) con puntuacion de GOS de 5 y 33% (14 casos) con puntuacién de
GOS de 4, representando en conjunto un 57% con buena recuperacion y
deficit neurolégicos moderados. En el grupo de tumores intra craneales infra
tentoriales se identifico con 24% (7 casos) con puntuacién de GOS de 5y 40%
(12 casos) con puntuacién de GOS de 4, representando en conjunto un 64%
con buena recuperacion y deficit neurolégicos moderados.

En lo referente a una calificacion de GOS de 1, que representan a los
pacientes que fallecieron durante la evolucién de su padecimiento, se obtuvo
una mortalidad del 24% (17 casos), representando dentro de los tumores supra
tentoriales una mortalidad del 26% (11 casos) y dentro de los tumores infra
tentoriales una mortalidad del 20% (6 casos). La sobreviva que se identifico
desde el momento de su ingreso hasta su egreso por defunciéon fue de 1 mes el
mas corto y hasta los 8 meses el mas prolongado. (Ver Grafica N.14)
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Grafica N. 14 - Tumores Supra e Infra tentoriales - GOS
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Del los 17 casos (24%) que fallecieron, se estableci6 como causa de
defuncidon: neumonia en el 47% (8 casos), neuroinfeccion en el 29% (5
casos), desequilibrio hidroelectrolitico en el 12% (2 casos), edema cerebral en
el 6% (1 caso) y coagulacion intravascular diseminada en el 6% (1 caso). (Ver
tabla N. 14) (Ver grafica N.15)

Tabla N.14 -Tumores Supra e Infra Tentoriales - Mortalidad

Complicaciones Supra tentoriales Infra tentoriales Total Porcentaje (%)
NEUMONIA/ SEPSIS 4 4 8 47 (%)
NEUROINFECCION / SEPSIS 4 1 5 29 (%)
DESEQUILIBRIO 2 - 2 12 (%)

HIDROELECTROLITICO
COAGULACION INTRA 1 - 1 6 (%)
VASCULAR DISEMINADA

EDEMA CEREBRAL - 1 1 6 (%)
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Grafica N. 15 - Tumores Supra e Infra tentoriales - Mortalidad
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Discusion

El principal objetivo del estudio fue determinar las caracteristicas
demograficas, clinicas e imagenologicas de los pacientes con diagnostico de
tumores intra craneales supra e infra tentoriales en el Servicio de Neurocirugia
Pediatrica del Hospital de Pediatria del Centro Medico Nacional de Occidente,
durante el periodo de Enero de 2016 a Diciembre de 2017. La revisiéon de la
base de datos nos permitié detectar a todos aquellos pacientes intervenidos
quirargicamente con el diagnostico de tumor intra craneal y al hacer el analisis
de los registros y contrastarlos con los diagndsticos histopatologicos se
obtuvieron de forma definitiva 72 pacientes con diagnostico de tumoracion

intra craneal supra e infratentorial.

Nuestro universo de estudio de 72 casos, revelo una edad promedio de
6.7 afnos; siendo el menor de 3 meses y el mayor de 15 afos. Asi mismo se
identifico un predominio de edad entre los 3 a 7 afios de edad en un 39%, lo
cual es similar a lo reportado en la literatura donde se reporta en mas del 50%,

que los tumores se concentran entre los 3 y 10 anos de edad. (2)

De los 72 casos se identificaron 36 mujeres (50%) y 36 hombres
(50%). Siendo esto comparativo con otras series donde la presentacién en
nifnos es del 55% y en nifas del 45%. La mayoria de los autores no encuentran
diferencias significativas de la incidencia sobre sexo. Otros sefialan predominio

del sexo masculino, en proporcion de 1.2:1. (2)

Siendo este hospital un centro de referencia del occidente del pais, era
de esperar una mayor frecuencia de pacientes de los estados que
corresponden a la misma, donde el estado de Jalisco presento la mayor
frecuencia con 38 casos (53%) y en segundo termino al estado de Colima con
10 casos (14%). Estos resultados por el momento no son comparativos dado

que no existen otras series similares.

La presentacion media anual en el Hospital de Pediatria del CMNO fue
de 36 tumores cerebrales supra e infra tentoriales, esto es, 3 por mes. En el
Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG) estas cifras son de 40.5

por afio y 3.38 por mes, siendo estos datos similares con nuestro serie. (2) -75-



Se determino la presencia 42 casos de tumores supratentoriales (58%)
y 30 casos de tumores infratentoriales (42%). La mayoria de las estadisticas
informa de una mayor frecuencia de tumores en la fosa posterior, con
frecuencia de entre 60 y 70%. Algunos autores encuentran 50% de casos
supratentoriales y en ocasiones, este porcentaje cae, siendo menor en la fosa
posterior. En el HIMFG se refieren en un 49.1% de tumores supra tentoriales,

contra 50.9% de tumores infra tentoriales. (2)

Respecto a los antecedentes heredofamiliares se conoce que el tener
historia de un padre con un tumor primario del SNC incrementa el riesgo de
padecer un tumor del SNC en el hijo en un 70%, en comparacion con la
poblaciéon general. Asimismo, tener un hermano con un tumor en el SNC, se
asocia con el doble de riesgo, tomando esto como un dato relevante ya que en
nuestra serie se identificaron 8 casos con antecedentes de patologia

neurolégica que correspondieron al 11.1%. (71)

En lo relativo a la presentacion clinica, como es posible ver en las
diferentes tablas y graficas, las caracteristicas clinicas de los tumores intra
craneales en el HP del CMNO son semejantes a los sefalado en la literatura.
Siendo los datos de aumento de la presion intra craneal el mas frecuente en el
79.2% (57 casos) y en segundo termino al sindrome cerebeloso en el 43.1%
(31 casos), lo que es comparable con los datos del HIMFG donde la presencia

de cefalea, vomito y sindrome cerebeloso fueron los mas frecuentes en el 72%.

(2)

Destaca que dentro de nuestra serie los pacientes que presentaron
sindrome de hipertension intra craneal, el 65% (47 casos) se asocio a
presencia de hidrocefalia y donde de estos, el grupo de tumores intra craneales
infra tentoriales fue el mas frecuente en el 93% (28 casos); lo anterior
demuestra la estrecha relacion de la obstruccion de la dinamica del liquido

cefalorraquideo ante la presencia de lesiones a nivel de la fosa posterior. (2)

Actualmente el diagnostico de neoplasias intra craneales, se ha afinado
cada vez mas, esto probablemente relacionado con el avance en técnicas
diagnosticas de neuroimagen y los programas de salud vigentes; dentro de

nuestro universo de estudio se identificaron diversas lesiones previamente-76



-mencionadas, siendo las mas frecuentes el meduloblastoma con 12 casos
(17%), astrocitoma infra tentorial con 9 casos (12.5%); ependimoma infra
tentorial con 7 casos (10%), ependimoma supra tentorial con 7 casos (10%),
astrocitoma supra tentorial con 6 casos (8.3%) y al craneofaringeoma supra
tentorial con 5 casos (6.9%). Esto es similar a otras series, donde los mas
frecuentes con los astrocitomas en un 32% y donde la entidad que sigue en
frecuencia es la de los meduloblastomas con 19 %. Entendidose asi, que
aproximadamente el 50% de la enfermedad tumoral intra craneana del nifio

esta representada por estas dos categorias. (2)

En lo referente al manejo neuroquirurgico sabemos que es el de
eleccion para aquellos tumores primarios del SNC en los que se busca la
reseccion completa, establecer diagnostico definitivo y que esto permita definir
un plan de tratamiento. Dentro de nuestra serie se tomaron en cuenta los
procedimientos de exeresis tumoral total, exeresis sub total, exeresis parcial y
biopsia, dejando en otro punto aquellos que requirieron derivacion del sistema

ventricular, ya fuera de forma temporal o definitiva.

Dentro de los procedimiento de abordaje directo a la lesion intra
craneal , en nuestra institucion se presento como el mas frecuente a la exeresis
sub total en un 61% (44 casos) y a la exeresis total en un 25% (18 casos),
esto ultimo probablemente relacionado la mayoria de casos con lesiones
consideradas de alto grado y que asi mismo debido a su nivel de diseminacion
resulta complicado el alcanzar una exeresis total sin ocasionar lesion

neuroldgica adicional.

Debido a la naturaleza de las lesiones tumorales intra craneales y que
estas afectan la dinamica del liquido cefalorraquideo, la mayoria de los casos
requirid derivacion del sistema ventricular, ocupando evidentemente un mayor
porcentaje en aquellas lesiones localizadas a nivel de fosa posterior en un
86%.

Dentro de la historia natural de la enfermedad, asi como de su
evolucion intra hospitalaria, se presentaron diversas complicaciones siendo las
alteraciones hidroelectroliticas en el 37.5% (27 casos) y los procesos de

infeccion por neumonia en el 28% (20 casos) los mas frecuentes. -77



-Existiendo una frecuencia mayor de casos de desequilibrio hidroelectrolitico en
los tumores intra craneales supra tentoriales, esto asociado probablemente a
las lesiones de la region selar y parahipotalamicas, del mismo modo, las
complicaciones de caracter ventilatorio estan asociadas a la dependencia de la
ventilacion mecanica asistida y a la condicion de postracion que suele ser muy

frecuente en este grupo de pacientes.

Posterior al manejo meédico y neuroquirurgico, se indica manejo
adyuvante, donde se conoce en términos generales que la radioterapia es el
tratamiento estandar de eleccion en la mayoria de lesiones de alto grado, sin
embargo la supervivencia en los pacientes operados de meduloblastoma, por
debajo de los tres anos, llega a ser de hasta un 38% y se encuentra que hay un
aumento de la mortalidad cuando se utiliza, ademas de la cirugia, la

radioterapia.

La necesidad de una cirugia con exeresis total o lo mas completa
posible, seguida de quimioterapia es la mejor opcidn para aumentar la
supervivencia en los casos de lesiones de alto grado, y que en las lesiones de
bajo grado, se llega a la conclusién de que una exeresis completa ofrece el
mejor pronostico. Dentro de nuestra serie, posterior al manejo neuroquirurgico
se administro radioterapia como terapia unica en el 3% (2 casos), quimioterapia
en el 31% (22 casos) y ambas en el 7% (5 casos), resultando evidente la
tendencia a un uso mayor a base de quimioterapia y no asi al uso de la

radioterapia en nuestra institucion. (2)

A diferencia de la poblacion adulta, donde el estatus funcional
neurologico se puede establecer por medio de la escala de Karnofsky, nosotros
utiizamos la escala de GOS (Glasgow Outcome Scale) para establecer
descripciones estandarizadas del grado objetivo de recuperacién, considerando
a esta escala de forma util y practica para identificar la mejoria clinica, esto
debido a las caracteristicas particulares de los pacientes pediatricos y mas
cuando estos son lactantes. Tomando estas consideraciones obtuvimos un
GOS de 5y 4 en el 60% ( 53 casos) lo que establece que estos pacientes se
consideran con buena recuperacion y que pueden ser capaces de regresar a la

escuela de acuerdo a su grupo etario en particular. (71) 78



Se establecié una mortalidad en el estudio de un 24% ( 28 casos),
siendo esta similar entre grupos, donde los tumores supra tentoriales
presentaron una mortalidad del 26% (11 casos) y los tumores infra tentoriales
del 20% (6 casos). En diversas series, en los casos de lesiones de alto grado,
es posible detectar la pobre supervivencia a siete afios, de 41%, debido a
diversos factores que rodean a los pacientes y que los hacen no soportar el
peso de un tratamiento formal. En las diferentes series de la literatura
internacional, la supervivencia para estos tumores a cinco afos, es de
aproximadamente 60%. Presentandose en nuestra serie una supervivencia de

1 mes el mas breve y hasta los 8 meses el mas prolongado. (2)

Se establecid como principales causas de defuncion en nuestra serie a
aquellas producidas por infeccion de neumonia en el 47% (8 casos),
neuroinfeccidén en el 29% (5 casos) y desequilibrio hidroelectrolitico en el 12%
(2 casos), obedeciendo esto al nivel de compromiso neuroldégico que llegan a
presentar dentro de su evolucién y los vuelve dependientes de equipos de
ventilacibn mecanica y a su estancia hospitalaria prolongada, siendo

comparable con lo reportados en otras series.(2)

Sabemos que el prondstico de un paciente con un tumor del SNC
depende de varios factores: diagnostico histolégico, cuanto mayor sea el grado
de diferenciaciéon tumoral, peor es el prondstico; la edad del paciente, los
pacientes mas jovenes tiene un mejor prondstico; la extension del tumor
residual, cuanto mayor es la extensiéon de un tumor removido, mejor es el
pronéstico; localizacién, cuanto mas infiltrativo sea, sera peor el pronostico. En
diferentes series, se identifica a los tumores frontales como los de mejor

pronostico. (71)
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Conclusiones

Nuestro universo de estudio revela tendencias, cuyas caracteristicas
son dentro de lo razonable similares a lo publicado en diversas series,
demostrando que la conducta de los tumores intracraneales supra e infra
tentoriales en el Hospital de Pediatria del Centro Medico Nacional de Occidente

es equiparable a lo que sucede en otras del mundo.

Este estudio, constituye un primer paso, para el registro a largo plazo de
los casos de pacientes con tumores intra craneales supra e infra tentoriales. Es
el primero que se realiza en forma extensa en nuestra institucion, y hasta
donde conocemos, no existe ninguna serie de casos similar publicada en el
occidente del pais. El analisis realizado hace evidente, la necesidad de ampliar

el numero de casos y ponderar mejor algunos datos adicionales.

Es prioritario continuar estableciendo los mecanismos que nos permitan
tener una optima capacidad para la captacion y el diagnostico tempranos de los
tumores intra craneales en nuestro medio, ya que nos suelen llegar en estadios

avanzados.

El departamento de Neurocirugia Pediatrica del hospital de Pediatria del
Centro Medico Nacional de Occidente cuenta con los recursos necesarios para

el abordaje y tratamiento de los tumores intra craneales.

Dado que es un serie quirurgica, no es posible comparar los efectos en
el pronostico de una neoplasia contra casos no quirurgicos, sin embargo, esta
fuera de toda discusion, que para el tipo de casos de la presente serie, el
tratamiento de eleccion es la cirugia. La cirugia como tratamiento es el
procedimiento indicado y junto con el manejo adyuvante logra mejorar la

supervivencia y calidad de vida de los pacientes.

Es importante para todos y cada uno de los que abordan estos casos,
utilicen los mismos sistemas de clasificacion para definir las técnicas
apropiadas, estatificar los tumores, los resultados y establecer puntos de

comparacioén con las diferentes series.

80



El futuro de los tumores primarios del sistema nervioso central se basa
en el diagndstico temprano, asi como en la incidencia oportuna sobre los
factores de riesgo conocidos y aquellos nuevos que se han evidenciado. El
conocimiento de esto es vital para facilitar al profesional de la salud el
establecimiento de un diagnostico y referir a un paciente para ofrecerle una

mejor supervivencia, asi como un mejor tratamiento.

Hay todavia factores que no se conocen y se espera que el continuo
conocimiento acerca de las caracteristicas bioldgicas de los tumores y el
disefio de estudios prospectivos permita determinar aquellos factores
pronosticos de los pacientes con tumores intra craneales supra e infra

tentoriales en la poblacion pediatrica.
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Anexos

Anexo numero 1.

BASE DE DATOS DE TUMORES INFRAY SUPRA TENTORIALES
SERVICIO DE NEUROCIRUGIA PEDIATRIA - UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA CMNO

MASCULINO FEMENINO

SI NO ;CUAL?:

NO
SI NO

ENFERMEDADES ENFERMEDAD
CRANEAL INFECCIOSAS HEMATOLOGICAS

SI NO - - -

CEREBELOSO L CONVULSIVO

VDVP EXERESIS TOTAL EXERESIS SUB EXERESIS PARCIAL BIOPSIA DERIVACION
TOTAL VENTRICULAR
EXTERNA

SANGRADO NEUROINFECCION DHE FISTULADE LCR U NEUMONIA

HIDROCEFALIA SEPSIS - - - -

AMBAS

Dra. Angelica Andrade Aguilera JS NCP // Dra. Maria del Carmen Urista Vidrio Profesor Titular //
Dr. Roberto Cuitlahuac Torres Alba RNCP

RADIOTERAPIA  QUIMIOTERAPIA NINGUNA
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Anexo numero 2.

Glasgow Outcome Scale

Category Classification Description

1 Death Patient is certified dead.

2 Vegetative state Patient is unable to interact with the environment. Patients who show no evidence of
meaningful responsiveness. This non ient state must be distinguished from other conditions of
wake/ul reduced respons;veness-such as the locked-in syndrome, akinetic mutism and total global

I

s D ously, have periods of spontaneous eye-opening, may
follow mowng ob/ecrs with their eyes, show reflex responses in their limbs (to postural or painful stimuli),
and they may swallow food placed in their mouths.

3 Severe disability Patient is unable to live independently but can follow commands. This indicates that a
patient is conscious but needs the assistance of another person for some activities of daily living every
day. This may range from continuous total dependency to the need for assistance with only one activity.

4 Moderate disability Patient is capable of living independently but ble to return to work or school. Such ¢
patient is able to look after himself at home, to get out and about to the shops and to travel by public
transport. However, some previous activities, either at work or in social life, are now no longer possible
by reason of either physical or mental deficit.

5 Mild or no disability Patient is able to return to work or school. This indicates the capacity to resume normal
occupational and social activities, although there may be minor physical or mental deficits. However, foi
various reasons, the patient may not have resumed all his previous activities, and in particular may not
be working.

(Adapted from Jennett B, Teasdale G, Braakman R, Minderhoud J, Knill-Jones R. Predicting outcome in individual patients after severe head injury. Lancet 1976;1:1031-
1034.)
doi:10.1371/iournal.pone.0044534.t001
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Anexo N.3

Clasificaciéon adaptada de la OMS de los tumores primarios del sistema
nervioso central (2016).

Cuadro Il Clasificacion adaptada de la OMS de los tumores primarios del SNC (2016)

Tumores difusos astrociticos y oligodendrogliales Tumores de |a region pineal Linfomas
Astrocitoma difuso Pineocitoma Linfoma difuso de células B del SNC
Astrocitoma anaplasico Tumor parenquimatoso pineal de Linfoma de células Ty NK
Glioblastoma diferenciacién intermedia Linfoma anaplasico
Oligondendroglioma Pineoblastoma Linfoma MALT de la dura
Oligondendrioglioma anaplasico Tumor papilar de la region pineal
Oligoastrocitoma Tumores de células germinales
Oligoastrocitoma anaplasico Tumores embrionarios Germinoma
Meduloblastoma Carcinoma embrionario
Otros tumores astrociticos Tumor embrionario Coriocarcinoma
Astrocitoma pilocitico Meduloepitelioma Teratoma
Astrocitoma de células gigantes subependimario Neuroblastoma del SNC
Ganglioneuroblastoma del SNC Tumores de la regién selar
Tumores ependimarios Tumor rabdoide teratoide atipico Craniofaringioma
Subependimoma Tumor granular de la region selar
Ependimoma Tumores de los nervios craneales y Oncocitoma de células en huso
Ependimoma anaplasico paraespinales
Schwannoma Otras clasificaciones
Otros gliomas Schwannoma melanocitico Tumores neuronales y mixtos gliales-
Neurofibroma neuronales
Tumores del plexo coroideo Tumores malignos periféricos de la Tumores melanociticos
Papiloma del plexo coroideo vaina nerviosa (MPNST) Tumores histiociticos
Papiloma atipico del plexo coroideo Tumores mesenquimales
Carcinoma del plexo coroideo Meningiomas

Tumores metastasicos

OMS = Organizacién Mundial de la Salud; SNC = sistema nervioso central; MPNST = malignant peripheral nerve sheath tumor,
MALT = mucosa-associated lymphoid tissue

Louis DN, Perry A, Reifenberger G, von Deimling A, Figarella-Branger D, Cavenee WK, et al.
The 2016 World Health Organization Classification of Tumors of the Central Nervous System: a
summary. Acta Neuropathol. 2016 Jun;131(6):803-20. (70)
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