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MARCO TEORICO
1.1 ANATOMIA DEL CEREBRO.

El tronco encefalicoestd compuesto por: el cerebro, el cerebelo y el tallo cerebral; éste
ultimo esta limitado posteriormente por el cerebelo, superiormente por el cerebro y por
su parte inferior por la médula espinal. El tallo cerebral se divide en bulbo raquideo,
puente de Varolio y mesencéfalo %°. Ver fig. 1y fig. 1.1.

El cerebro, contiene dos hemisferios cerebrales y se divide en cuatro I6bulos donde
tienen lugar funciones especificas.
. El I6bulo frontal controla el razonamiento, las emociones, la resolucion de

problemas y partes del habla y el movimiento.

. El I6bulo parietal controla las sensaciones de tacto, presion, dolor y
temperatura.

. El I6bulo temporal controla la memoria y el sentido del oido.

. El I6bulo occipital controla la vision.

La base del craneo se define como una superficie 6sea ondulante asociada a tejidos
blandos; marca el limite inferior de la bOveda craneal y posee multiples vias de
comunicacion entre las superficies intracraneal y extra craneal por la que transcurren
diferentes estructuras como arterias, venas y nervios, esta conformada por cinco
huesos, dos de ellos pares (frontal y temporal) y tres impares (etmoides, esfenoides y
occipital) y la superficie interna esta dividida en 3 fosas: la anterior, media y posterior,
cada una con contenido estructural diferente.

La fosa posterior esta formada por el dorso de la silla turca y el clivus, lateralmente por
el hueso petroso y la mastoides del hueso temporal, el limite superior es la tienda del
cerebelo y el postero-inferior es el hueso occipital.

El foramen magnum localizado en el hueso occipital, es la mayor apertura de la fosa
posterior que contiene estructuras importantes como la union bulbomedular y los

nervios craneales inferiores.

El bulbo raquideo tiene forma de un cono invertido con medidas de 1,5 x 3 cm x 1,3 cm
de espesor y un peso de entre 6 y 7 gr. Se encuentra ubicado entre la médula espinal y

el puente de Varolio o protuberancia. Limitado en la parte superior con el borde inferior
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de la protuberancia y en la parte inferior con la médula espinal en la decusacién de las
pirAmides. Para su estudio se compone de un tercio inferior (decusacion
piramidal), medio (decusacion de tipo sensorial) y tercio Superior (olivas bulbares).

Dentro de sus funciones esta garantizar la transmision de informacion entre el cerebro
y el sistema nervioso periférico, regular la secrecién de los jugos gastricos, controlar el
estornudo, la deglucién, el vomito y la tos, actia sobre la fonacién, Interviene en el
estado de despierto, regula el movimiento de los ojos, control de la respiracion y

funcion cardiovascular 4.

El puente de Varolio o protuberancia es la parte del tallo del encéfalo que se encuentra
entre el bulbo y el mesencéfalo; los pedldnculos cerebrales y el surco pontino superior
marcan su limite rostral, los pedunculos cerebelosos medios sefialan sus limites
laterales y el surco médulopontino su limite caudal. Su superficie o cara dorsal esta
cubierta por el cerebelo. En su cara ventral presenta una prominencia conocida como
protuberancia pontina, en su mitad se encuentra la arteria basilar en el surco basilar.
En el angulo pontocerebeloso emergen los nervios VIl y VIII. Dentro de sus funciones
destaca conectar la médula espinal y el bulbo raquideo con estructuras superiores
como los hemisferios del cerebro o el cerebelo, contiene el sistema reticular activador
ascendente con una porcion excitatoria en zona pontina e inhibitoria en zona bulbar, lo

gue controla el ciclo suefio-vigilia dependiente del sistema activador 2.

El mesencéfalo se ubica en la parte superior de tallo encefalico, se compone de dos
segmentos, llamados tectum y tegmento que contienen alos nucleos de los nervios
craneales lll y 1V; dentro de sus funciones son conectar con regiones del tallo cerebral
con el diencéfalo, ayuda en la direccion de la mirada hacia objetos en movimiento,
poseen un nudcleo para regular la informacién auditiva, recibe estimulos dolorosos y de

defensa del individuo e interviene en el control motor 21

El cerebelo tiene forma ovoide, pesa entre 150 y 180 gr. Su tamafio es de 8 x 5 x 5¢cm;
esta cubierto por liquido cerebro espinal. Presenta 3 caras: la cara anterior en relacion
con el tallo cerebral, la cara superior limitada por la tienda del cerebelo y la cara inferior

estd apoyada sobre la duramadre y la escama del hueso occipital.


https://www.caracteristicas.co/sistema-nervioso-periferico/
https://www.fisioterapia-online.com/glosario/pares-de-nervios-craneales
https://www.fisioterapia-online.com/glosario/pares-de-nervios-craneales
https://www.fisioterapia-online.com/glosario/diencefalo-o-parte-del-encefalo

TUMORES DE LA FOSA POSTERIOR

Esta constituido por 2 hemisferios y una estructura central y alargada a la que se llama

vermis. Alli se alojan o terminan las vias nerviosas inconscientes. Su funcion

principal radica en coordinar las vias sensitivas y motoras; responde rapidamente frente
a una sefal de peligro exterior, conserva el equilibrio, actia en la conservacién del tono
muscular e interviene y regula los movimientos automaticos y voluntarios, también

coordina los masculos esqueléticos 2. Ver figura 1.2.

El cerebelo se ubica en la fosa posterior de la base del crdneo, estd limitada
anteriormente por el dorsumsellae del esfenoides. Lateralmente el borde superior de la
porcion petrosa del temporal es el limite entre la fosa posterior y la fosa media. El techo
lo conforma el tentorio. Gran parte de la fosa posterior esta formada por el hueso
occipital 3. Ver figura 1.3.

Dado que la fosa posterior representa un espacio pequefio, cualquier cambio en su
contenido se vera reflejado en sintomatologia por compresion del cerebelo, tallo
cerebral o cuarto ventriculo, con riesgo de herniacion superior (vermiana) o inferior
(amigdalina) 2.

El tentorio (capa de duramadre que se ubica entre cerebelo y hemisferios cerebrales)
divide al encéfalo en estructuras supratentoriales e infratentoriales. Asi, el cerebro es
supratentoriales, mientras que el tronco encefalico y el cerebelo son infratentoriales *’.

Ver figura 1.4.

Las meninges son las membranas que rodean y protegen el cerebro y la médula
espinal. Hay tres capas meningeas, que se denominan duramadre, aracnoides y

piamadre



TUMORES DE LA FOSA POSTERIOR

Mesencéfalo
Tronco | Bk
encefdlico psdi Hipotalamo
| / / Lébulo parietal
/ Mev)lnges‘,/ 4

R/ " Corteza
cerebral
Lébulo

occlpital \ Lobulo

4l frontal
Hlpoca’m_;;o

Lobulo
temporal

Médula raquideo

esoinal

Fig.1 Anatomia del cerebro y lébulos. Grupo Multicolor, S.A. de C.V. Cerebro humano estructuras y funciones

Meninges

Craneo
Duramadre

Aracnoides

Espacio
subaracnoideo

Piamadre

\\\\\a Cerebro
=\
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Fig 1.2 Funcion.com. 28 Junio 2016. Funcién del tronco cerebral.

Fig 1.3 Anatomia del cerebro. Anatomia de la base de craneo. SERAM 2010.
http://escuela.med.puc.cl/paginas/departamentos/anatomia/paginasweb/cabeza-cuello/Craneo/GUIAL.html

Anatomia del encéfalo (Interna)
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iy
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Fig 1.4 division del encéfalo.JesisAmbriosani Fernandez. Neuroanatomia 2007. Departamento de anatomia y embriologia

humana.

Los tumores de sistema nervioso central pueden definirse como el crecimiento
descontrolado de células derivadas de componentes cerebrales (tumores primarios) o

de células tumorales localizadas en otras areas del organismo (metastasis).

11
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1.2 EPIDEMIOLOGIA DE LOS TUMORES DE FOSA POSTERIOR

Existen dos sistemas de clasificacion para categorizar los tumores del sistema nervioso
central (SNC) en nifios: 1) Clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud segun
histologia y parametros moleculares y 2) Clasificacion Internacional de Céancer
Pediatrico segun el sitio del tumor primario y morfologia. Existen diferencias raciales y
geogréficas en la distribucion de las neoplasias del SNC, ademas de diferentes factores
de riesgo que pueden tener relacibn con la aparicibn de estos tumores en la
infancia. Se ha reportado que el 4% de los tumores se asocian a sindromes
hereditarios o de etiologia multifactorial. Segin la Sociedad Americana del Cancer, “el
factor de riesgo mejor conocido para el desarrollo de tumores encefélicos es la
radiacion”, que proviene con mayor frecuencia de algun tipo de radioterapia para tratar

alguna otra afeccion.

Los tumores del SNC pueden ocasionar signos y sintomas segun el grado de invasion
local, la compresion de estructuras adyacentes y el aumento de la presion intracraneal.
A diferencia de los adultos, en nifilos predomina los tumores primarios del SNC y
aproximadamente un tercio estan localizados en fosa posterior?.

En Israel los tumores intracraneales (TIC) del nifio corresponden a 20% de las muertes
pediatricas debidas a cancer. Las tasas de mortalidad en TIC, sin importar la edad,
varian entre 0.7 y 6.5 por 100 000. Los tumores primarios del sistema nervioso central
representan alrededor de 2% total de las neoplasias de los adultos y 20% del total de
neoplasias en nifios 3.
En relacion con la localizacion de los tumores cerebrales, Ostrom en 2012 en Reino
Unido, encontré una frecuencia de tumores de fosa posterior de 22.4%, cuyas cinco
localizaciones mas frecuentes fueron: cerebelo 18.5%, otras regiones cerebrales
15.2%, tallo cerebral 12.4%, seguido de tumores pituitarios, del ducto craneofaringeo

8.1% y nervios craneales 7.5% 2.

En EE.UU, entre los afios 2008 y 2012 los principales grupos histolégicos de tumores
del SNC en nifios fueron los gliomas, seguidos de los tumores embrionarios. Cada afio
se diagnostican entre 1500 y 2000 tumores cerebrales nuevos en nifios, 1o que supone
20% de la muerte por cancer. Los tumores cerebrales ocupaban la segunda causa de

muerte en el grupo etario comprendido entre los 5 y 14 afios, y la tercera parte de las

12
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causas de muerte, después de las malformaciones y de los accidentes, en el grupo de
edades comprendidas entre 1y 4 afios 3.

En Colombia se reporté que el 4% de los tumores se asocian a sindromes hereditarios
o de etiologia multifactorial, siendo los mas comunes: neurofibromatosis tipo | y II,
esclerosis tuberosa, enfermedad de von Hippel-Lindau, sindrome de poliposis familiar y
sindrome de células basales nevoides. En los antecedentes personales asociados a
tumores del SNC se encontraron reportados en el 34.1% de las historias clinicas, que
correspondian a un episodio convulsivo, trastorno endocrino 'y trauma
encefalocraneano en un 20, 8.2 y 3.5%. Los sintomas y signos mas frecuentes en la
poblacion de estudio fueron cefalea (41.2%), nduseas y/o vomitos (29.4%) y sintomas
motores (28.2%).
En cuanto a su localizacion la fosa posterior fue la mas frecuente en afectarse y la
principal variante histologica fue el meduloblastoma, ambos con un 22.4%. Segun los
reportes del estadio clinico, el 18.8% se encontraba en una etapa inicial y el 14.1% en
una etapa avanzada. Respecto al tipo de tratamiento empleado, la reseccion quirdrgica
fue el mas frecuente con un 87.1%, seguido de la quimioterapia y la radioterapia con un
47.1 y un 21.2% 4.
En el registro Nacional de Cancer Infantil de Chile, (RENCI-Quinquenio 2007-2011)
publicado en 2016, de aproximadamente 480 casos nuevos de cancer en menores de
15 afios al afio, el 15.8% de ellos son tumores cerebrales.

La incidencia de los tumores cerebrales presenta un alza en la primera década de la
vida y luego un segundo pico en la edad adulta, alrededor de los 70 afos, que
corresponde principalmente a metastasis tumorales. En nifios los canceres mas
comunes que hacen metastasis al cerebro son: leucemias, linfomas, sarcomas,
neuroblastomas y tumores de células germinales. En los primeros 3 afios de vida los
tumores supratentoriales son mas comunes, los infratentoriales predominan en los
pacientes de 4 a 10 afios de edad. En los nifios mayores de 10 afios se desarrollan
tumores en ambas localizaciones con igual frecuencia. La tasa de sobrevida en
menores de 15 afios para tumores del sistema nervioso central es de un 58.7% >

En Tegucigalpa, Honduras se realizé un estudio descriptivo y transversal de 22 casos
de nifios con tumores de fosa posterior. El total de la poblacién estudiada fue de 22
pacientes, donde la incidencia en edad de los tumores de fosa posterior se dio en la
segunda década de la vida, en el 40% de los casos entre 10 y 12 afios. La ubicacién

anatémica que predominé fueron los tumores ubicados en el cerebelo (73%). El estudio

13
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histopatolégico revel6 que en su mayoria (59%) fueron tumores de la serie glial
(astrocitoma). EI diagnostico por neuroimagen utilizado fue la tomografia axial
computarizada en el 100% de los casos.
Evidenciando como sintoma cardinal la cefalea (68%), y el signo predominante el
papiledema al examen neuroldgico; topograficamente la hidrocefalia en el 77% de los
casos. Su ocurrencia es de aproximadamente 2.4/100,000 anual ocupando la fosa
posterior la mitad de los tumores del sistema nervioso central en nifios °.

En el Registro Nacional de Tumores en Meéxico entre los afios 1983 y 1984
representaron 12% de todas las neoplasias. Este estudio fue realizado en el hospital de
la ciudad de México en el Hospital Infantil Federico Gbmez, donde se reportaron que el
55% de los pacientes eran del sexo masculino. Predominaron desde lactantes mayores
hasta escolares, con mas de 50%.

El estudio concluy6 que los tumores fueron: 397 supratentoriales y 413 infratentoriales.
Los mas frecuentes fueron: astrocitomas (32%), meduloblastomas (19%),
craneofaringiomas (11%) y ependimomas (10%); en el quinto lugar quedaron los

germinomas (4%).

Los gliomas mixtos, los meningiomas, los tumores neuroectodérmicos primitivos y los
ependimoblastomas representaron de 1 a 3%. La incidencia en la edad pediatrica es
de entre dos a cinco casos por 100 000 por afio. México, Chile, Polonia y Japon estan

entre los paises que informan baja mortalidad, 0.7 a 2.3 por 100 000.

De los 810 casos estudiados, se encontraron 447 nifios (55%) contra 363 nifias (45%);
hubo predominio del sexo masculino de 55%. Por edad, se not6 una predominancia en
lactantes mayores hasta escolares, con mas de 75% del total. Mas de 50% de los
tumores se concentr6 entre los tres y los 10 afios de edad. La mayoria de las
estadisticas informa de una mayor frecuencia de tumores en la fosa posterior en nifios,

con frecuencia de entre 60 y 70% .

Un estudio realizado en el estado de Chiapas en el 2011 por el IMSS nos muestra que
se registraron 209 casos nuevos de cancer. Las leucemias (32.1 %), los tumores del
sistema nervioso central (18.2 %) y los linfomas (10.0 %) constituyeron 60.3 % del total

de casos.

14
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Segun la edad, la incidencia mas alta se encontr6 en los menores de cinco afios, la
razon masculino/ femenino fue de 1.1. La tendencia de la incidencia fue hacia la
disminucion y 58.7 % de los nifios con tumores sélidos se diagnosticoé en estadios Ill o
\VAS
1.3 GENERALIDADES SOBRE LOS TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO EN LA
EDAD PEDIATRICA.

Los tumores del sistema nervioso central son la forma de tumor sélido mas comun
entre ninos menores de 15 afos de edad y representan aproximadamente el 20% de
los canceres infantiles. Los tumores infantiles con frecuencia aparecen en diferentes
ubicaciones y se comportan en forma diferente a los tumores cerebrales del sistema
nervioso de los adultos. Las opciones de tratamiento varian y pueden verse muy
afectadas por la edad del nifio. Los nifios con tumores podrian también tener un
pronodstico mucho mejor que los adultos con una afeccion similar. La mayoria de los
tumores encefalicos y de la médula espinal pediatricos son tumores primarios, lo que
significa que se originaron en el encéfalo o la médula espinal 6. La incidencia anual de
tumores del sistema nervioso central en nifios es de 2 a 5 por 100.000. La distribucion
es similar para ambos sexos, aunque algunas series destacan un ligero predominio en
varones. En los nifios predominan los tumores infratentoriales (55%) sobre los
supratentoriales (45%), excepto en lactantes, en los que predominan los
supratentoriales. Menos del 10% de los nifios con un tumor cerebral tienen un
sindrome hereditario que les coloca en una situacion de riesgo. Los sindromes que
aumentan el riesgo de desarrollar un tumor cerebral son: sindrome de Cowden,
sindrome de Li-Fraumeni, neurofibromatosis tipos | y Il, sindrome del nevusbasocelular,
esclerosis tuberosa, sindrome de Turcot y sindrome de Von Hippel-Lindau.
La exposicién a radiaciones ionizantes in Gtero o directamente al utilizar la radioterapia
craneal, son una causa bien documentada de tumores cerebrales en nifios. Sindromes
de inmunodeficiencia, como el Wiskott-Aldrich, la ataxia-telangiectasia y la
inmunodeficiencia adquirida, tras el trasplante de érganos sélidos pueden favorecer el
desarrollo de linfomas cerebrales con mayor frecuencia que en la poblacién general;

asi como meningiomas y gliomas.

El diagnéstico de tumores del sistema nervioso central puede ser muy dificil en los

nifios debido a que son incapaces de referir sus sintomas. Por otra parte, el curso

15
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puede ser insidioso y con manifestaciones poco especificas, tales como: cambios de
caracter, irritabilidad o vémitos. Incluso para los padres, ciertos cambios pueden pasar
desapercibidos. También para los pediatras, la clinica puede ser tan sutil que pase
inadvertida. En los nifios mayores y en los adolescentes, la colaboracion en la historia
clinica y en el examen fisico hace que el diagnéstico se establezca con mayor
facilidad 2’.

Los Astrocitomas se denominan asi porque nacen de células llamadas astrocitos. Se
usa tanto astrocitoma como glioma para referirse a este tipo de céncer. Los
astrocitomas son el tipo mas comun de tumor cerebral infantil. Representan
aproximadamente la mitad de todos los tumores del sistema nervioso central en nifios.
En funcidon de su comportamiento se clasifican en 4 grados de acuerdo con la escala de
la Organizacion Mundial de la Salud (OMS). EIl astrocitoma pilocitico (grado 1) o
astrocitoma pilocitico juvenil es tipo de tumor cerebral pediatrico mas comun. Es un
tumor de bajo grado con una tasa de supervivencia del 90% a 10 afios. Es poco
probable que progrese a un grado alto, es un tumor que crece lentamente y parece
crecer en fases. Por lo general, en los nifios, estos tumores ocurren en el cerebelo y la
via optica. Los bebés tienen un prondstico peor que los nifios mayores. La cirugia es el
tratamiento principal.

El Astrocitoma Anaplasico es un tumor de grado Il con un comportamiento mas
agresivo. Se presenta mas en hombres. En general el primer tratamiento es la cirugia
lo que permite mejorar al paciente de los sintomas producidos por el tumor. Son
tumores de naturaleza infiltrante lo que hace dificil el que puedan ser resecados en su
totalidad. La radioterapia ha sido siempre el tratamiento estandar después de la cirugia
pero hoy en dia es de utilidad la quimioterapia con Temozolamida.

El Glioblastoma Multiforme representa un 15-17% de todos los tumores cerebrales
primarios y es el mas frecuente (50-75%) de los tumores astrociticos en adultos. El
glioblastoma es un tumor de crecimiento rapido y por lo tanto producen sintomas
secundarios al incremento de la presién intracraneal. El diagndstico se lleva a cabo con
la Resonancia magnética y biopsia/reseccién. Se trata de un tumor de gran
agresividad y la presencia de necrosis en sus células, tienen una elevada capacidad de
infiltrar el tejido sano cerebral lo que limita su resecabilidad quirdrgica de forma

completa. El tratamiento inicial es la cirugia, agregandose guimioterapia y radioterapia.
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Los tumores de grados | y Il se consideran de grado bajo. Los tumores de grados Il y
IV se consideran tumores de grado alto. La mayoria de losastrocitomas en nifios son de
grado bajo, mientras que los astrocitomas en adultos tienden a ser de grado alto. La
tasa de supervivencia general a 5 afios para el astrocitoma pediatrico es
aproximadamente del 85%. Algunos astrocitomas de grado bajo tienen una tasa de
supervivencia del 95% o0 mas con una reseccion completa. Sin embargo, ciertos
astrocitomas de grado alto tienen una tasa de supervivencia del 10% al 30%. Entre los
factores que influyen en la probabilidad de cura se incluyen los siguientes:

- Tipoy grado del tumor.

- Si se puede extirpar el tumor por completo mediante cirugia.

- Edad en el momento del diagnéstico.

- Si el cancer esta localizado o se ha diseminado a otras areas del cerebro.

- Si el nifio tiene neurofibromatosis tipo 1.

- Si es un cancer nuevo o si es recurrente.
Es menos probable que los astrocitomas de grado bajo regresen. Con frecuencia
pueden controlarse con cirugia solamente seguida de pruebas por imagenes. Los

astrocitomas de grado alto son dificiles de tratar y generalmente regresan.

El Ependimoma constituye el 1-2% del total de tumores cerebrales primarios y el 5—
6% de todos los gliomas. Es el tercer tipo de tumor cerebral mas comun en nifos.
Surgen de células que se desarrollan en los ependimocitos que recubren los
ventriculos en el encéfalo y la médula espinal. En los nifios, aproximadamente del 70%
al 80% de los ependimomas ocurren en la fosa posterior. Estos tumores pueden
diseminarse a través del liquido cerebro espinal. Mucho ependimomas se forman en el
cuarto ventriculo en la fosa posterior. Se dividen en: subependimoma,
ependimomamixopapilar y ependimomaanaplasico. La cirugia es el tratamiento de
eleccion con el objetivo de conseguir la maxima reduccion posible que dependera de la
localizacién del tumor. La radioterapia se usa con frecuencia junto con la cirugia. Es
posible que también se use quimioterapia antes o después de la cirugia. La tasa de
supervivencia para el ependimoma infantil es del 50% al 70%, segun la ubicacién del
tumor, el alcance de la reseccion y el subgrupo molecular.

Los tumores Germinales son poco frecuente (1-3%) y se presentan sobre todo en
adultos jovenes. Se subdividen en varios tipos: Germinoma, Teratoma, Carcinoma

Embrionario, Seno Endodérmico y Coriocarcinoma.
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Es necesaria la realizacion de una puncién lumbar dada la posibilidad de afectacion del
liquido cefalorraquideo.

Pueden diagnosticarse también mediante la determinacién en sangre y en el LCR de
marcadores tumorales: la Alfafetoproteina (AFP), Fosfatasa Alcalina Placentaria (FAP)
y la GonadotropinaCoriénica Humana(HCG). El tratamiento de eleccion de estos

tumores es la quimioterapia o una combinacion de esta con la radioterapia.

El Meduloblastoma es un tumor canceroso del encéfalo. Es el tumor maligno mas
comun en nifios, representa el 20% de los tumores del sistema nervioso central. Hay
entre 250 y 500 casos nuevos de meduloblastoma pediatrico cada afio en los Estados
Unidos. Estos tumores son mas comunes en nifios menores de 16 afios y se
diagnostican con mas frecuencia entre los 5 y 9 afios. Es poco frecuente en bebés. Sin
embargo, los meduloblastomas pueden verse en adolescentes mayores y, con menor
frecuencia, en adultos. Es ligeramente mas comun en nifios que en nifias. Es un tumor
gue comienza en el cerebelo. Los meduloblastomas son de crecimiento rapido vy,
generalmente, estos tumores se diseminan a otras partes del encéfalo y médula
espinal. La mayoria de los meduloblastomas se encuentran en el medio del cerebelo
cerca del cuarto ventriculo.

Las caracteristicas microscopicas de las células tumorales, como el tamafio y la forma,
se usan para clasificar los tumores de meduloblastoma segun la histologia:

- El meduloblastoma clasico estd formado por células pequefias y
redondeadas. Las células estan cerca unas de otras y tienen nucleos
0SCUros.

- El meduloblastomadesmoplasico/nodular (DN) aparece como nodulos
circulares unidos mediante tejido conjuntivo con células que estan
comprimidas entre si.

- El meduloblastoma de nodularidad extensa (MBNE) muestra mas
regiones nodulares dentro del tejido.

- El meduloblastomaanaplasico esta formado por células que tienen forma
irregular.

- El meduloblastoma de células grandes tiene células tumorales con
nacleos grandes.

Por lo general, el meduloblastomaanaplasico y el de células grandes ocurren juntos y

se agrupan como tumores anaplasicos/de células grandes (LCA).
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Los meduloblastomas pueden dividirse en cuatro subgrupos en funcién de las
caracteristicas moleculares de las células tumorales:

1. Subtipo WNT, (se pronuncia “wint”). Aproximadamente 10% de los
meduloblastomas, es mas comun en nifios mayores y adolescentes; poco
frecuentes en bebés. Su histologia suele corresponder al meduloblastoma
clasico.

2. Subtipo SHH, también conocido como Sonic hedgehog (SHH).
Aproximadamente 30% de los meduloblastomas. Es mas comdn en nifios
menores de 3 afios y adolescentes/adultos. La histologia mas frecuente suelen
ser desmoplasico y nodular.

3. Grupo 3. Aproximadamente 25% de los meduloblastomas. Es mas comun en
bebés y nifios pequefios; poco frecuente en adolescentes; mas comun en
hombres. La histologia mas frecuente corresponde a meduloblastoma clasico,
anaplasico y de células grandes.

4. Grupo 4. Aproximadamente 35% de los meduloblastomas. Se encuentra en
grupos de todas las edades, pero es poco frecuente en bebés y mas comun en
hombres. La histologia mas frecuente es la del meduloblastoma clasico. En
meduloblastomas de células grandes es poco frecuente.

La ubicacion del tumor dentro del cerebelo puede brindar indicios sobre el tipo
molecular de meduloblastoma. Los tumores WNT tienden a ocurrir en la linea media del
cerebelo. Los tumores SHH tienden a encontrarse en la parte lateral del cerebelo.

El subgrupo especifico del meduloblastoma influye en el prondstico. El tratamiento
incluye cirugia para extirpar tanto tumor como sea posible. La radioterapia se usa
después de la cirugia para destruir las células cancerosas restantes. También se usa
guimioterapia junto con la cirugia y radioterapia.

La tasa de supervivencia general a 5 afos para el meduloblastoma pediatrico es
aproximadamente del 70% al 80% si la enfermedad no se ha diseminado. En el caso
de los pacientes de alto riesgo, la tasa de supervivencia es de alrededor del 60% al
65%. En niflos menores de 3 afios los tumores desmoplasicos estan asociados con un
mejor resultado en comparacién con los tumores clasicos. Los subtipos de tumor WNT
tienen un pronostico muy bueno, mientras que el pronéstico para los tumores de grupo
3 es menos favorable. Los otros dos subtipos tienen un prondstico intermedio. Una

enfermedad localizada esta asociada a un mejor prondstico. La probabilidad de cura es
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mayor si el tumor puede extraerse completamente. La influencia de la edad en el
pronéstico depende del subgrupo del tumor y de otras caracteristicas. Sin embargo, por
lo general, no se usa radioterapia en bebés y nifios menores de 3 afios. Una
enfermedad recurrente esta asociada con peores resultados.

Aproximadamente el 25% de los nifios que tienen cirugia de meduloblastoma
desarrollardn sindrome de la fosa posterior. Por lo general, este sindrome se desarrolla
unos dias después de la cirugia. Entre los sintomas se incluyen cambios en el habla;
alteraciones en la deglucion, en la funcion motriz y las emociones. Los sintomas
pueden ser leves o graves y la mayoria de los niflos mejoran con el tiempo. Los
sobrevivientes del meduloblastoma tienen un mayor riesgo de sufrir efectos tardios
especificos relacionados con el tratamiento. Entre estos se incluyen problemas con la
funcidn endocrina, problemas cognitivos, de audicion, fertilidad, de la funcion

cardiopulmonar y también tienen un mayor riesgo de padecer cancer por segunda vez.

Los Meningiomas tienen su origen en las capas de las meninges y son muy frecuentes
(> 30%). La mayoria son benignos (grado 1), no infiltrativos y de lento crecimiento.
Pueden estar relacionados con alteraciones genéticas. Si el tumor se encuentra en un
area en la que se puede intervenir, la cirugia es el tratamiento estandar. En algunos
casos esta indicada la radioterapia. EI meningioma grado Il tiene un comportamiento
intermedio. EI meningioma grado Il es de comportamiento agresivo y la radioterapia
esta claramente indicada después de la cirugia. El papel de la quimioterapia esta poco

estudiado pero puede ser necesaria en los casos de recaidas 2.

1.4 CLASIFICACION DE LOS TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.
Los tumores del sistema nervioso central pueden clasificarse con base a multiples
criterios, algunos de ellos son los siguientes:

De acuerdo a su localizacion, teniendo como estructura anatomica de referencia el
tentorio o tienda del cerebelo (supratentoriales e infratentoriales); frontales, parietales,
temporales u occipitales, dependiendo de la topografia macroscépica cerebral.

De acuerdo a sus caracteristicas moleculares, las cuales se basan en dos aspectos
esenciales: el tipo de célula a partir de la cual se origina el tumor (astrocitomas,
oligodendrogliomas, ependimomas, meduloblastomas, meningiomas,

craneofaringiomas, tumores de células gliales, tumores neuronales o de origen
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neuronal-glial mixto y tumores embrionarios) y el grado histolégico que define el

comportamiento biolégico (agresividad) del tumor. Este uUltimo va desde el grado |

(tumores menos agresivos) hasta el grado IV (tumores de comportamiento muy

agresivo). Ver fig. 1.5

Astrocitoma
Ependimona .
Supratentorial

Pinealoma ___ )
it i . __Glioma
o # [/ N ' Optico
Meduloblastoma | 7
/ \ <)
\ 4
Astrocitoma ¥ / \
Cerebelar /
Ependimona / ‘
Infratentorial / \
/ \
- Craniofaringioma

| Glioma ;:!el I

Figura 1.5. Felipe Varas Moreno.Sem. morfo tumores de fosa posterior 2014
Publicado el 4 de jul. de 2014.
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Los tumores del Sistema Nervioso se clasifican de acuerdo a la OMS de la siguiente

manera. Ver tabla 2.

Tumores difusos astrociticos y oligodendrogliales
Astrocitoma difuso
Astrocitoma anaplasico
Glioblastoma
Oligondendroglioma
Oligondendrioglioma anaplésico
Oligoastrocitoma
Oligoastrocitoma anaplasico

Otros tumores astrociticos
Astracitoma pilocitico
Astrocitoma de células gigantes subependimario

Tumores ependimarios
Subependimoma
Ependimoma
Ependimoma anaplasico

Otros gliomas

Tumores del plexo coroideo
Papiloma del plexo coroideo
Papiloma atipico del plexo coroideo
Carcinoma del plexo coroideo

Tumores de la regién pineal

Pineocitoma

Tumor parenguimatoso pineal de
diferenciacion intermedia
Pineoblastoma

Tumor papilar de la regidn pineal

Tumores embrionarios
Meduloblastoma
Tumor embrionario
Meduloepitelioma
Neurcblastoma del SNC
Ganglioneuroblastoma del SNC
Tumor rabdoide teratoide atipico

Tumores de los nervios craneales y
paraespinales
Schwannoma
Schwannoma melanocitico
Neurofibroma
Tumores malignos periféricos de la
vaina nerviosa (MPNST)

Meningiomas
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Linfomas
Linfema difuso de células B del SNC
Linfoma de células Ty NK
Linfoma anaplasico
Linfoma MALT de la dura

Tumores de células germinales
Germinoma
Carcinoma embrionario
Coriocarcinoma
Teratoma

Tumores de la regién selar
Craniofaringioma
Tumor granular de la regién selar
Oncocitoma de células en huso

Otras clasificaciones
Tumores neuronales y mixtos gliales-
neuronales
Tumores melanociticos
Tumores histiociticos
Tumores mesenquimales

Tumores metastasicos

OMS = Organizacién Mundial de la Salud; SNC = sistema nervioso central; MPNST = malignant peripheral nerve sheath tumor;

MALT = mucosa-associated lymphoid tissue

Tabla 2. Marco Antonio Alegria-Loyolay col. Tumores del sistema nervioso central. RevMedInstMex Seguro Soc. 2017.

CLASIFICACION ANATOMICA

INFRATENTORIALES (60%)

. Astrocitomas de bajo grado o Tronco cerebral o Cerebelo
. Meduloblastomas

. Ependimomas del IV ventriculo

. Quistes

. Dermoides/Epidermoides

SUPRATENTORIALES (40%)

. Craneofaringiomas

. Tumores de la Regién Pineal

Astrocitomas (Mayor proporcion de bajo grado que en el Adulto

22



TUMORES DE LA FOSA POSTERIOR

1.5 MANIFESTACIONES CLINICAS DE ACUERDO A LA LOCALIZACION DEL
TUMOR.

Los tumores de sistema nervioso central presentan diversas manifestaciones clinicas;
qgque pueden ser de inicio insidioso, lento y progresivo o subito. Su forma de
manifestarse es muy variada y depende de su localizacién, tipo y velocidad de
crecimiento, asi como de la edad del nifio. Hay dos formas distintas de presentacion: 1)
sintomas y signos de hipertensiéon intracraneal y 2) signos neurologicos focales,
convulsiones y meningismo.

El sintoma mas comun es la Cefalea, acompafiada de nduseas y vomitos matutinos,
alteraciones visuales (diplopia, papiledema); los nifios no suelen quejarse de vision
doble, porque parece ser que suprimen con rapidez la imagen del ojo afectado;
alteraciones mentales (somnolencia, irritabilidad, alteracion de la personalidad) y
endocrinas.

El nifo, semanas o meses antes de que se descubra el tumor, puede volverse
aletargado, irritable, hiperactivo u olvidadizo, o puede disminuir su rendimiento escolar.
En tumores cerebelosos unilaterales podemos identificar nistagmo de forma horizontal
gue aumenta al mirar hacia el lado de la lesion. Los tumores que se localizan en el
vermis cerebeloso o en el cuarto ventriculo producen nistagmos en todas las
direcciones de la mirada. Los tumores del tronco del encéfalo pueden causar un
nistagmo horizontal, vertical o rotatorio, acompafiados de bradicardia, pulso irregular e

hipertension sistémica, o triada de Cushing.

La disminucién de la agudeza visual, es un sintoma grave que puede indicar
vasoconstriccion intensa de los vasos cerebrales y herniacion cerebelosa inminente.

La ataxia se asocia a menudo con tumores de la fosa posterior, aunque es curioso el
hecho de que los grandes tumores pueden no producir anomalias del movimiento .

El Sindrome de hipertensién intracraneal cursa con cefalea, diplopia, vémitos, edema
papilar, suele ser de comienzo insidioso, de presentacion matutina (al levantarse), o en
la madrugada siendo razon suficiente para despertarlo temprano; en el transcurso del
dia la cefalea va disminuyendo y se alivia marcadamente después del vomito. Puede
ser holocraneana o en la regién suboccipital-occipital. Aumenta con la tos, estornudos,
defecacion, cambios bruscos de posicion de la cabeza y del cuerpo. Generalmente, la

cefalea dura semanas o meses previos al diagnéstico. Los vomitos, son intensos e
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intratables, al infiltrarse el piso del cuarto ventriculo involucrando el nucleo del nervio
vago. Puede comprometerse el estado nutricional con anorexia y disminucién de
peso. Pude presentarse diplopia con estrabismo por la paralisis de nervios craneales
relacionados con los movimientos oculares (llI, IV o VI).

El diagndstico de edema papilar se realiza examinando el fondo de 0jo; suele ser mas
acentuado en los tumores de fosa posterior de la linea media, que en aquellos
lateralizados.

Signos neuroldgicos focales: el compromiso vermiano se caracteriza por trastornos de
la postura y equilibrio, asinergia de tronco y alteraciones de la marcha en “tandem”. Es
un sindrome de predominio estatico y de localizacion generalmente bilateral; también
pueden existir dismetria y disdiadococinesias.
Si existe una crisis epiléptica, se debera pensar en una siembra subaracnoidea sobre la

convexidad de los hemisferios cerebrales.

Generalmente cuando existe hidrocefalia aguda con isquemia de tronco, se genera
descarga neuronal y se origina en la sustancia reticular, condicionando posicion de
descerebracion u opistétono pronunciado, con inconsciencia, bradipnea, bradicardia e
hipertension arterial.

El meningismo esla rigidez de nuca que denota irritacion meningea por sangre en el
espacio subaracnoideo. En estas condiciones exploramos un cuello rigido durante la
marcha o inclinacion de la cabeza hacia un lado, o resistencia a la flexion pasiva del
cuello. La rigidez de nuca y dolor representa una irritacion y estiramiento de la
duramadre, en la unidn cérvico-medular, por herniacion de las amigdalas

cerebelosas °.

1.6 DIAGNOSTICO DE LOS TUMORES DE FOSA POSTERIOR.

Dentro de las manifestaciones clinicas que se han encontrado en pacientes con
tumores de fosa posterior han sido procesos de cefalea frontal, vomitos en proyectil,
alteraciones de la marcha, parestesias, alteraciones visuales como estrabismo,
nistagmus, cambios de personalidad, alucinaciones, en ocasiones se ha manifestado

anorexia y pérdida de peso.
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En el abordaje clinico del paciente es importante integrar los apartados de:
Historia clinica: cefalea, vomitos, alteraciones visuales, auditivas y fendmenos
convulsivos.

Examen fisico: nervios craneales, sistema cerebelo-vestibular, alteracion en la
sensibilidad, movilidad y estado de conciencia.

Estudios de gabinete: la gammagrafia simple cerebral, tomografia computada (TC)
simple y con medio de contraste y resonancia magnética simple y con gadolinio,

especifica para determinar el sitio anatémico del tumor son (tiles °.

Hallazgos

Hifio < 2 afios
Fontanela hipertensa, didstasis de suturas craneales, macrocefalia, bl . loqf
wimitos de aparicidn noctuma o “en proyectil Tabla 3. Aragonés JH. Oncologia

) ) ) ) ) pediatrica primaria: formas de
Sintomas inespecificos: rechazo al alimento, irmtabiidad,
somnolencia, retraso del desamolle psicomotor, movimientos

anormales de los ojos infantiles.

presentacion de las diferentes neoplasias

Hifio = 2 afios
Ceafalea que aumenta en frecuencia o intensidad, de predominio
matuting o gue despierta al nifo por las noches

Wiamitos, sinfomas constitucionales (astenia, anorexia, adinamia),
somnolencia (tumores de fosa posterior), trestomos de |a
alimentacidn, alteracion de la personalidad o del caracter,
disminucidn del rendimiento escolar y trastomios del lenguaje

Sintomatologia asociada

- Triada de Cushing (hipertensidn, bradicardia, alteracion dal patran
respiratonio)

- Sindrome de ojos “en sod naciente”, tipico del lactante

- Anisocoria, disminucitn de la agudeza visual

- Cormsulsstn afebril, especialments si es parcial y complaja

- Afectacitn de pares craneales (ptosis, pardlisis facial, hipoacusia,
entre ofros)

- Lateralizacion de la cabeza (puede aparecer hasta 3-4 meses
antes del diagndstica)

- Signos de focalizacidn neuroldgica y signos cerebelosos yo
extrapiramidales

La utilidad de la imagenologia se centra en la deteccion del tumor, su localizacién y la
demostraciéon de efectos secundarios, tales como herniacion, hidrocefalia y
hemorragia. La RM (resonancia magnética) es mas sensible y especifica que la TAC
(tomografia axial de craneo) en la deteccion de procesos expansivos intracraneales
(92% y 99% respectivamente para RM versus 81% y 92% respectivamente para TAC).
Los nifios con cefalea menor de 6 meses de duracion, con déficit neurolégico focal o
edema de papila demuestran que el estudio con RM es mas efectivo.
La TAC detecta calcificaciones, lesiones de base de craneo y hemorragia aguda. La
RM permite ver los tejidos blandos y hallazgos asociados como edema, hemorragia

(excepto la aguda) e infarto. La RM permite la mejor distincién entre lesiones intra y
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extra axiales, su localizacibn en el espacio e identificacion de las estructuras
comprometidas por el tumor.
La RM evalua mejor las lesiones de fosa posterior y de la porcién inferior de los I6bulos
frontal y temporal. Estudios de medicina nuclear tales como el SPECT (Single
photonemissioncomputedtomography) y  PET (Positronemisssiontomography), son
Utiles especialmente en la diferenciacion de recurrencia tumoral y necrosis post
irradiacion. Ver figura 1.7

Una RM craneo-espinal con gadolinio es indispensable para la evaluacion de la
siembra tumoral. Especialmente en Meduloblastoma, tumores neuroectodérmicos
primitivos, tumores de células germinales y gliomas de alto grado o indiferenciados.
Este estudio idealmente debe realizarse al momento del diagnostico, en forma
preoperatoria, dado que durante el periodo postoperatorio, la presencia de coagulos
sanguineos y restos tisulares pueden simular metastasis. Ver figura 1.8

Una imagen postquirdrgica deberia obtenerse inmediatamente después de la cirugia.
Retardar este estudio a mas de 72 horas de ella, puede inducir a error debido a que la

captacion reactiva del contraste en el sitio operatorio puede simular tumor residual °.

Fig. 1.7. Tumor de fosa posterior en un nifio de 3 afios. RM de cerebro con corte sagital a nivel de linea media, con consecuencias
ponderadas en T1 (a) y T2 (b). Ignacio Cano Mufoz, Dra. Nancy CristhelEnriqguez Caballero. Tumores de fosa posterior en
pacientes pediatricos y su correlacion clinica, radiolégica y anatomopatolégica. Tec de Monterrey de enero de 1990 a mayo de
2009.
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Figura 1.8 meduloblastoma. A) Masa heterogénea de bordes irregulares, rodeada de un halo hipodenso que representa edema
perilesional. Ocupa la totalidad del IV ventriculo. B) RMN T2 donde se pone de manifiesto la heterogeneidad de la lesion. Ignacio
Cano Mufioz, Dra. Nancy CristhelEnriquez Caballero. Tumores de fosa posterior en pacientes pediatricos y su correlacion clinica,
radiolégica y  anatomopatolégica. Tec de Monterrey  de enero de 1990 a mayo de 2009.

La relacion entre técnicas imagenolégicas y las mutaciones del gen IDH 1/2 en los
tumores de fosa posterior, constituye actualmente un importante foco de interés en la
investigacion en neurooncologia. Se han desarrollado multiples técnicas avanzadas de
RM como la difusion (Diffusion-Weightedimage, DWI), la perfusion cerebral y la
espectroscopia por RM. Cada una de las previamente mencionadas cuenta con
diferentes ventajas y desventajas para su realizacion en la imagen de resonancia

magnética. Ver tabla 4.

TECNICA DE PERFUSION POR RM VENTAJAS DESVENTAJAS
DSC + Tiempo de adquisicion corto. + Suceptible de artefacto desde hueso,
(Dynamic susceptibility contrast) | + De extenso uso clinico. metal y aire.

+ Cuantifica el flujo y el volumen sanguineo | + Baja resolucion espacial.
cerebral como en tiempo de transito medio | + Necesita correccion.

entre otros.
DCE + Alta resolucion espacial. + Mayor tiempo de adquisicion.
(Dynamic contrast enhanced) | « Estima la permeabilidad vascular. + Requiere analisis y post proceso de
imagenes.
ASL + Cuantifica el flujo sanguineo cerebral. + Mayor tiempo de adquisicion.
(Arterial spin label) + No requiere contraste. + Baja relacion ruido senal.

Tabla 4. Felipe Otayza. Tumores de la fosa posterior en pediatria. Departamento de Neurocirugia, Clinica las Condes. Santiago,
Chile. Vol. 28. num 3. Mayo-Junio 2017.

La Espectroscopia proporciona informacion de metabolitos intermediarios que se
encuentran en altas concentraciones relativas, como son Colina (involucrada en la

sintesis de membranas), el N-acetilaspartato (NAA: marcador neuronal), lipidos méviles
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(asociados con procesos de muerte celular por apoptosis y necrosis) y mioinositol
(considerado un marcador de integridad astrocitaria) que nos permite la deteccion de la

localizacién de los tumores posteriores 13,

En los tumores del tronco encefalico el diagnéstico puede realizarse por biopsia a cielo
abierto o estereotaxica, pero la resonancia magnética entrega informacién con alto

grado de certeza y permite iniciar mas precozmente el tratamiento 4.

Los tumores cerebrales de fosa posterior tienen diversas manifestaciones radiolégicas
segun la localizacién y extirpe histolégico, que se pueden manifestar en los estudios de
gabinete como son la resonancia magnética y la tomografia, por ejemplo. Paciente con
diagnostico de meduloblastoma podemos ver las caracteristicas en la RM con

hipointensidad en T1, con una variable en la intensidad de sefial en T2.

En la tomografia se evidencia comportamiento isodenso, que se origina en el vermix

rodeado de edema vasogénico, con realce homogéneo del material de contraste 4.

A continuacion se describen las diferentes manifestaciones imagenoldgicas en los
tumores de fosa posterior.

Meduloblastomas: en la tomografia son masas soélidas hiperdensas. En la RM son
hipointensas en T2, restringen en difusibn y muestran intenso realce tras la
administracion de contraste.

Glioma difuso: son lesiones de gran tamafio, con patron de crecimiento infiltrativo y
margenes mal delimitados. Muestran ausencia o escaso realce *°.
Un nuevo método de imagen es la tractografia obtenida mediante técnica de DTI
(difusion y tensor de difusién) es una herramienta aun en fase de desarrollo, pero ya
con aplicacién clinica, que ha permitido, a los investigadores como Y clinicos, identificar
los tractos de sustancia blanca y seguir sus trayectorias, con la finalidad de revelar las
bases anatdmicas de las redes neurales funcionales, permitiéndonos la caracterizacion
de la arquitectura de redes complejas, base del conocimiento estructural y funcional del
cerebro, identificAndose en gran nimero de casos tractos que sugieren conexiones
directas, aportando datos anatoémicos detallados no disponibles con los estudios de RM

convencionales. Dentro de los avances se esta estudiando, y con resultados positivos,
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el papel de la DTl para predecir las rutas de propagacion tumoral en pacientes
sometidos a radioterapia. Asi también como herramienta para planificar el tratamiento
de las lesiones tumorales, ya sea como generador de mapas cerebrales en cirugia
estereotaxica, o construyendo sistemas de realidad virtual previos a la intervencion.

La técnica de DTI nos permite la obtencion de datos cuantitativos a través de los cuales
se determinan caracteristicas microestructurales y el estado fisiolégico de los tejidos.
La tractografia permite la realizacion de una diseccién

virtual de los haces de sustancia blanca en un cerebro humano vivo, al adquirir mapas
graficos que revelan su estructura fibrilar. La Utilizando la DTI las fibras del tronco
cerebral, sus vias motoras y sensoriales, pueden ser valoradas en términos de
direccionalidad e integridad. La informacién de la DTI es superior a la aportada por la
RM convencional para cuantificar y visualizar la lesion en las

fiboras del tronco, sirviendo de guia para una mejor planificacion de la cirugia,
consiguiendo preservar o mejorar la funcidn neurolégica de los pacientes

posquirtrgicos

1.7 TRATAMIENTO DE LOS TUMORES DE FOSA POSTERIOR.

Los tumores de la fosa posterior seran tratados con diversos abordajes terapéuticos
dependiendo del tipo de extirpe histolégico que se presente, ya que algunos tiene
mayor respuesta a tratamientos con quimioterapias, o radioterapias que ayudan a la
mejora de la sobrevida del paciente.

El tratamiento de los astrocitomas de bajo grado se basa en los tres pilares clasicos de
la neuro-oncologia;Cirugia, Quimioterapia Y Radioterapia.
En los tumores de fosa posterior la radioterapia craneoespinal permite controlar su
crecimiento y ofrecer una mejor calidad de vida a pesar del ominoso prondstico de
sobrevida; pueden llevar a  sobrevidas de 8 a 11 meses.
Como abordaje terapéutico de los tumores craneales se aconseja previo a
procedimiento quirargica deben indicarse anticonvulsivantes porque existen areas
epileptégenas; la difenilhidantohina se usa a dosis de 4- 8 mg/kg/dia. La dexametasona
puede indicar para reducir el edema peritumoral y en caso de hidrocefalia la derivacion
ventriculo peritoneal (DVP).
Los tumores del SNC en pediatria son operados via craneotomia y requieren
considerar tratamiento farmacolégico para reducir la presidén intracraneana. Los

tumores encapsulados pueden resecarse en su totalidad con procedimientos
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quirdrgicos.
La Radioterapia juega un rol de gran magnitud en los nifios con tumores de SNC; sin
embargo, pueden inducir a edema cerebral, alopecia y eventualmente eritema cutaneo

en la primera semana del tratamiento.

Existe otro tipo de terapia denominada Gamma Knife, esta tiene su indicacion con el
uso de rayos gamma, correspondiente a un tipo de radiacion de alta energia que puede
enfocarse con exactitud sobre tumores pequefos u otras lesiones de la cabeza o el
cuello, de modo que muy poco tejido normal recibe la radiacion. Este procedimiento es
un tipo de radiocirugia estereotactica. EI Gamma Knife por lo general no es util en

zonas que miden mas de tres o cuatro centimetros.

En el abordaje quirtrgico de astrocitomas de bajo grado, la extirpacion total puede
proporcionar un 90 a 100% de sobrevida a 10 afios y con extirpacion subtotal un 75%
de sobreviva a 5 afios 4. En el astrocitoma pilocitico existe un 95% de sobrevida a 5
afios y en el astrocitoma difuso un 38% de sobrevida a 5 afios. Con la extirpacion
subtotal se observa un 35% de recurrencia y esta se presenta en un 40% de los casos
después de los cinco afos del diagnostico 4.

La exéresis de los ependimomas, fundamentalmente los de fosa posterior estan
asociados a alta morbimortalidad, aun en manos expertas. Pudiéndose usar
tratamientos como el monitoreo neurofisiolégico continuo, o el uso de aspirador

ultrasoénico, en el abordaje de estas lesiones 2°.

Otro tipo de opcion terapéutica es la inmunoterapia gue ofrece opciones prometedoras

para el tratamiento del cancer de cerebro.

En 2005 se aprobd la quimioterapia con temozolomida (Temodar®) para el tratamiento
de pacientes con diagndstico reciente de glioblastoma multiforme (GBM), segun un
estudio clinico aleatorio de fase Ill que demostré que sumaba 2,5 meses a la mediana
de supervivencia de los pacientes. Sin embargo, mas del 50 % de los tumores GBM
generan una proteina para reparar el ADN llamada MGMT (metil guanina

metiltransferasa), que neutraliza eficazmente la quimioterapia con temozolomida.

La inmunoterapia es un tipo de tratamiento que aprovecha el sistema inmunitario del
paciente para ayudar a eliminar las células cancerosas. Actualmente hay dos opciones
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de inmunoterapia aprobadas por la FDA para cancer del cerebro y del sistema

nervioso.

Anticuerpos dirigidos

e Bevacizumab (Avastin®): anticuerpo monoclonal dirigido a la via VEGF/VEGFR,
que inhibe el crecimiento de los vasos sanguineos tumorales; aprobado para

glioblastoma en etapa avanzada

« Dinutuximab (Unituxin®): anticuerpo monoclonal dirigido a la via GD2; aprobado
para el tratamiento de primera linea del neuroblastoma pediatrico de alto

riesgo.??

La mayoria de los tumores de la fosa posterior se benefician principalmente con la
extirpacion de los mismos, sin embargo hay extirpes o casos donde es necesario a la
adicion de terapias adyuvantes para lograr su reduccion de crecimiento, siendo extirpes

especificas: a continuacion se citan algunas de ellas:

El astrocitoma pilocitico de bajo grado en pacientes que no es posible una reseccion
completa o0 que en el seguimiento se demuestra un crecimiento tumoral, la
guimioterapia se ha transformado en una opcion de tratamiento para lograr un control

del crecimiento y permiten una buena calidad de vida.

Por otro lado la radioterapia es la modalidad de tratamiento usada con mayor cautela
en la edad pediatrica, la radiacion focal es efectiva en la mayoria de los casos de
gliomas de bajo grado, sin embargo, existen una cantidad de efectos adversos que es

inversamente proporcional a la edad del paciente.®

Escala de karnofsky

El indice de Karnofsky (IK) es una escala funcional desarrollada en oncologia y
ampliamente utilizada, que ha mostrado ser util para predecir la evolucion en pacientes
oncoldgicos y geriatricos. Tedricamente, como herramienta de valoracion funcional

podria predecir la mortalidad en pacientes. Se utiliz6 por primera vez en 1948 para
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valorar el estado funcional de pacientes oncolégicos tratados con quimioterapia. Desde
entonces este indice funcional ha sido ampliamente utilizado en estudios clinicos
mostrando buena correlacién con otras medidas funcionales y del bienestar. En este
trabajo nos permite aplicarlo con respecto a la funcionalidad el paciente posterior a una
intervencion quirdrgica o bien al momento de la deteccion dela tumoracion segun el

estado clinico del paciente y extirpe asi como localizacion e infiltracion. Ver tabla 1.

Escala de Karnofsky

Puntuacidn Situacion clinico-funcional

100 Normal, sin quejas ni evidencia de enfermedad.

a0 Capaz de llevar a cabo actividad normal pero
con signos o sintomas leves.

&0 Actividad normal con esfuerzo, algunos signos
y sintomas de enfermedad.

0 Capaz de cuidarse, pero incapaz de llevar a cabo
actividad normal o trabajo activo.

il Requiere atencidn ocasional, pero es capaz de
satisfacer la mayoria de sus necesidades.

50 Necesita ayuda importante y asistencia médica
frecuente.

40 Incapaz, necesita ayuda y asistencia especiales.

30 Totalmente incapaz, necesita hospitalizacion y
tratamiento de soporte activo.

20 Muy gravemente enfermo, necesita tratamiento
activo.

10 Moribundo irreversible.

0 Muerto.

Tabla 1. Escala de karnofstky
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1.8 COMPLICACIONES DEL TRATAMIENTO DE LOS TUMORES DE FOSA
POSTERIOR

Dentro de las Complicaciones Quirurgicas existe la posibilidad de manifestar mutismo
cerebeloso que es una complicacién infrecuente pero trascendente en los nifios
intervenidos de cirugia de fosa posterior, manifestandose con disartria, irritabilidad y
ataxia: pero algunos casos graves tienen alteraciones de funciones cognitivas
superiores, pudiendo verse comprometidas las relaciones personales y sociales, ya que
el cerebelo no participa Unicamente como un simple coordinador de la funcion motora,

sino que desempefia un papel relevante en las funciones.

Las Complicaciones Transquirlrgicas pueden ser hemorragicas las cuales se
condicionan por el tipo de estructura que se abordara, la vasculatura de la mismas
pudiéndose complicar con malformaciones arteriovenosas o edema cerebral existente.

El trauma mecéanico como es la retraccion cerebelosa durante periodos prolongados
gue ocasionen isquemia y edema difuso. Embolismo aéreo que constituye una
complicacion fatal en la pocion de semifowler, al afectarse en seno venoso o venas

diploicas que se afectan durante el trepano.

Cierre defectuoso de la durotomia con fistula del liquido cefalorraquideo, por la

deshidratacion en la duramadre hace mas riesgoso este incidente.

Las complicaciones postoperatorias se pueden clasificar en agudas (hemorragias,
edema, infarto de cerebelo o tronco encefélico, dafio transitorio de nervios craneales,
hidrocéfalia obstructiva); subagudas (infeccion de la herida, meningitis séptica o
aséptica, fistula de liquido, alteraciones respiratorias) y cronicas (V.g. hidrocefalia y

dafio permanente a nervios craneales) 2.
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1.9 COMPLICACIONES DE LA QUIMIOTERAPIA Y RADIOTERAPIA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO
Las complicaciones son problemas médicos nuevos que aparecen durante o después
de una enfermedad o tratamiento, y que hacen mas dificil la recuperacion. Como en
todo tipo de tratamiento, existen complicaciones que pueden originarse con el uso de
tratamientos. En el caso de la radioterapia en tumores de la fosa posterior pueden tener
efectos como el déficit neurocognitivo con pérdida de memoria y capacidad de
concentracion son los efectos mas frecuentes, seguidos por vasculopatias, tumores
secundarios y endocrinopatias.®
La quimioterapia puede alterar el equilibrio saludable de las bacterias de la boca
pudiendo ocasionar:

e Mucositis oral

e Infecciones

e Problemas en las glandulas salivales.

e Cambio en el sentido del gusto.

e Dolor.
Pudiendo comportarse como complicaciones agudas o cronicas a la constante
exposicion del tratamiento.3°
En el caso de farmacos como la temozolamida son los siguientes:

e nausea.

vomitos.

o diarrea.

« estrefiimiento.

e pérdida del apetito.

« aftas enla bocay garganta.
o Cefalea

« Hepatotoxicidad

e Toxicidad hematoldgica

Este farmaco no se ha establecido la seguridad y la eficacia de la temozolamida en

nilos menores de 3 afos.
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. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los tumores primarios malignos del sistema nervioso central en el Registro Nacional de
Tumores en México entre los afios 1983 y 1984 representaron 12% de todas las
neoplasias. Los tumores de la fosa posterior se presentan en el 48%de la poblacion
pediatrica, su aparicion es esporadica y la etiologia hasta el momento desconocida.
Constituyen un grupo heterogéneo de neoplasias, tanto desde el punto de vista clinico,
de sus caracteristicas histopatoldégicas, como de prondstico y tratamiento. De los
tumores de fosa posterior los astrocitomas son los méas frecuentes en la edad
pediatrica, ocupando el segundo lugar entre todas las neoplasias malignas, Unicamente
antecedida por las leucemias agudas.

2.1 PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cudles son los signos y sintomas con los que debutaron los pacientes con tumor de
fosa posterior que ingresaron al hospital de especialidades pediatricas desde el afo
2016 al 20207?
¢,Cual fue el tiempo transcurrido entre el primer sintoma y el diagndstico del tumor de
fosa posterior?

,Cuadl es la evolucion clinica de los tumores de fosa posterior?

2.2 JUSTIFICACION

El Hospital de Especialidades pediatricas es un centro de atencion de tercer nivel y el
unico hospital en el estado de Chiapas que atiende patologia compleja, como son los
tumores de la fosa posterior, sin embargo desde su creacion no se ha elaborado una
base de datos ni un banco epidemiolégico con informacion que permita conocer la
frecuencia y caracteristicas relacionadas al diagndstico, tratamiento y evolucién de éste
tipo de tumores.

Por tal motivo se considera importante la realizacidbn de esta investigacién, con la
finalidad de conocer la evolucién clinica de los tumores de fosa posterior en el Hospital
de Especialidades Pediatricas; asi como la caracterizaciéon de variables relacionadas
con estos tumores tales como: edad de presentacion, género mas frecuente,
sintomatologia mas comun, elementos de diagndstico utilizados con mayor frecuencia,
tratamiento y complicaciones relacionadas, evolucién y prondstico. Obtener esta

informacion permitird mejorar la atencién de esta patologia.
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2.3 HIPOTESIS

Los tumores de fosa posterior pueden manifestarse con sintomatologia que haga
sospechar afectacién a nivel cerebral.

La cefalea y el vomito son los principales sintomas que se presentan en los tumores de
fosa posterior

La tomografia con contraste es el método diagnostico mas utilizado para la deteccién

de los tumores infratentoriales

1. OBJETIVOS

3.1 General

Describir la evolucion clinica de los tumores de fosa posterior en pacientes del Hospital
de especialidades pediatricas.

3.2  Especificos:

3.2.1 Especificar la clasificacion histologica y anatomica de los tumores de fosa
posterior.

3.2.2 Relacionar la sintomatologia inicial y/o agregados de acuerdo a la localizacion de
los tumores.

3.2.3 Indicar el método diagndstico que se usé con mayor frecuencia para el
diagnostico

3.2.4ldentificar los signos y sintomas con los que debutaron los pacientes con tumor de
fosa posterior que ingresaron al hospital de especialidades pediatricas.
3.2.5Establecer el tiempo de evolucion entre el primer sintoma y el diagnéstico clinico o
radiolégico.

3.2.6Conocer el método por imagenologiamas utilizado para el dx certero de tumor de
fosa posterior

3.2.7 identificar la distribucion geografica de la poblacion que acude al hospital de
especialidades pediatricas con diagndéstico de tumor de la fosa posterior

3.2.8 Describir el Tratamiento Definitivo establecido en cada caso de los tumores de
fosa posterior identificados.

3.2.9Determinar el nivel de calidad de vida y capacidad de los pacientes con cancer

para realizar tareas rutinarias mediante la escala de Karnosky
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V. DISENO METODOLOGICO - MATERIAL Y METODOS.
4.1 DISENO DE ESTUDIO

Observacional, Descriptivo y retrospectivo

4.2  DESCRIPCION DEL AREA DE ESTUDIO

El estudio se realizara en el Hospital de Especialidades Pediatricas que pertenece al
Centro Regional de Alta Especialidad del estado de Chiapas. Se encuentra localizado
en la ciudad de Tuxtla, capital del estado de Chiapas, en el domicilio particular Blvd. SS
Juan Pablo Il y Blvd. Antonio Pariente Algarin S/IN CP 29070. Este Hospital, es el Unico
de tercer nivel en el contexto de la pediatria en el estado, por tanto es el sitio de
referencia estatal y de algunos estados circunvecinos. La cartera de servicios de la
institucion incluye 45 servicios; incluyendo hospitalizacion, consulta externa y servicios
de apoyo diagnostico y terapéutico: imagenologia y Rx, laboratorio, banco de sangre,
ingenieria biomédica, investigacion, inhaloterapia. Consulta externa de especialidad y
sub especialidad; inmuno-alergia, gastroenterologia, reumatologia, cardiologia y cirugia
vascular, cirugia general, cirugia estética y reconstructiva, endocrinologia, neurologia,
nefro-urologia, trauma y ortopedia, oftalmologia, otorrinolaringologia, paidosiquiatria,
rehabilitacion, estomatologia, genética, audiologia, dermatologia, infectologia y

oncologia médica y quirurgica.

V. UNIVERSO DE ESTUDIO Y /O TAMANO DE LA MUESTRA
100 pacientes acudieron al hospital de especialidades pediatricas del 2006 al 2020 con
el dx probable de Tumor de fosa posterior, 79 pacientes se incluyeron en el estudio,

considerandolo nuestro universo a estudiar. NoHubomuestra.
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VI. DEFINICION DE LAS UNIDADES DE ESTUDIO

6.1 CRITERIOS DE INCLUSION
Se incluyeron a todos los pacientes de 0 a 17 afios, 11 meses y 29 dias de edad que
ingresaron al Hospital de Especialidades Pediatricas con el diagndstico de tumor de
fosa posterior del 2006 al 2020,

6.2 CRITERIOS DE EXCLUSION
Se excluyerona los pacientes de 0 a 17 afos, 11 meses y 29 dias de edad que
ingresaron al Hospital de Especialidades Pediatricas con sospecha de tumor de fosa

posterior pero no se corroboré el diagnostico.

6.3 CRITERIOS DE ELIMINACION
Se eliminaron a todos los pacientes con dx de certeza de tumor de fosa posterior pero

con informacion incompleta.

VIl PERIODO DE ESTUDIO
El periodo de estudio es de Enero 2006 a Diciembre 2020

7.1 TECNICAS E |INSTRUMENTOS DE RECOLECCION DE DATOS

Se realiz6 tabla de base de datos en Excel para su analisis estadistico.

7.2 TECNICAS DE PROCESAMIENTO Y ANALISIS DE DATOS.

Para el control y analisis de la informacion usamos el software analitico SPSS y Excel
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VIll.  VARIABLES
VARIABLE CODIGO DEFINICION TIPO MEDICION
Tiempo cronolégico de Cuantitativo, o
EDAD E vida continua Afios /meses
SEXO S Genero del paciente Cualitativa, nominal I\F/I
MUNICIPIOS O REGIONES:
Altamirano
Amatenango De La Frontera
Angel Albino Corzo
Arriaga
Bella Vista
Berriozabal
Chenalo
Chiapa De Corzo
Cintalapa
Comitan De Dominguez
Copainala
El Bosque
Frontera Comalapa
Frontera Hidalgo
LUGAR DE LR Sitio donde habita un Cualitativapolitémica Huehuetan
RESIDENCIA individuo P Huixtla
Independencia
Ixtapa
Buena Vista
La Grandeza
La Trinitaria
Larrainza
Las Margaritas
Mapastepec
Mazatlan
Motozintla
Ocosingo
Ocozocuautla
Oxchuc
Pijijiapan
Teopisca
Paradmetro econémico . .
ggTCTgEgONOMICO ESECO yspgiolégico de un ycﬁci:;?r:;\i/gé nominal Bajo, medio,medio alto y alto
individuo
Herencia genética o Si tiene 'a’nteced'e':ntes de
ANTECEDENTES AHE para padecer algunas Cualitativa y tumoracion familiar
FAMILIARES nominal No tiene antecedentes de
enfermedades > L
tumoracion familiar
Cantidad de
EXPOSICION A sustancia gquimica que Cualitativa. nominal Si
SUSTANCIAS EXSNOC entra en contacto con Iitémicé No
NOCIVAS una persona o con el ypo Desconoce
entorno
Edad en la que el o
EIIDAAGDNQ:STICO EDX pacientg desarrolla la ggﬁgﬁ'\tﬁga Afios
patologia
1.Sindrome de hipertensién
intracraneal (hidrocefalia, dipoplia,
papiledema,cefalea)
2. Signos neurolégicos focales
SIGNOS Y Manifestacién que Cualitativa (alteracion de la postura y
SINTOMAS SXI| pueden indicar una litomi equilibrio;marcha atéxica,
INICIALES enfermedad o afeccion politomica nistagmus,dismetria,disdiadococinesis
y lesiones de pares craneales
3. Convulsiones
4. Meningismo (rigidez de
cuello,brudsinsky)
Fiebre
SIGNOS Y Manijestaciones que o Deb_ilidad
: se afiaden una vez Cualitativa Papiledema
SINTOMAS SX A . - o -
diagnosticada la Politomica Nistagmus
AGREGADOS . >
enfermedad Hidrocefalia
Cambios de personalidad
CLASIFI@ACION CH Organizacion de Cualitativo Astrocitoma Meduloblastoma
HISTOLOGICA acuerdo a la extirpe Politomica Ependimoma de cuarto
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ventriculo

Glioma de puente

Tumores
dermoidesintracraneanos
Hemangioblastoma del cerebelo
Oligodendroglioma

Papiloma de plexos coroideos

Meningioma
Cerebelo
cusricacion | o, Qoanzainde | cuaao
ANATOMICA localizacion del tumor Politmica
. DxClinica
METODp E;géig;“glz ado para Cualitativo Dx Radioldgico:
DIAGNOSTICO MDX di ) Politomica (Resonancia magnética
iagnostico " :
Tomografia computarizada)
- Médico
Cualitativo A
EE?ITNAIMIVE(')\”O TXD Manejo final del tumor Politémica S;I'i;utzgéco
PORCENTAJE DE del Cuantitativo
RESECCION Proporcion del tumor P .
QUIRURGICA RQX resecado Politomica Porciento
TIEMPO ENTRE SX Periodo transcurrido Cuantitativo y
INICIAL Y EL TSXIYDX entre inicio de inal Meses
DIAGNOSTICO sintomas y el dx nomina
TIEMPO ENTRE DX Pe”o‘fjo ”f}”.scu"ido o . .y
INICIAL Y DX TDXEHIS gnt(;(_a |'X‘C inicoy Cua_ntltlatlvo y Rla;,seman;, meés
HISTOPATOLOGICO adiol6gico vs nominal o Reportado
Histopatolégico
GEPI
DXS PRESUNTIVOS Dx emitidos antes de Cuantitativo y Enf. Oftalmica
PREVIO AL DX DXP sospechar el dx de nominal Transtornos Psiquiatricos
DEFINITIVO tumor cerebral Parasitosis
Otros
Tipo de intervencién Biopsia
PROCEDIMIENTO QX quirtrgica planeada y Discreta, politmica Reseccién Parcial
QX REALIZADO ejecutada Reseccién Total
Correccion de la
TRATAMIENTO DE hidrocefalia con Cualitativa o
LA HIDROCEFALIA VDVP . s .dicotomica
valvula a derivacion
peritoneal
Cualitativa y Sépsis
Complicaciones Alteraciones politébmica HIC(bradicardia, hipertension,
comppostQX . = s
postqgx secundarias al acto gx alteracion de la ventialcion)
Recidiva tumoral
CAUSAS DE Cualitativapolitomica S'I' INO ' o
MUERTE DURANTE dificultad en el abordaje quirargico,
MORTQX problemas ventilatorios, choque
EL EVENTO cardiogénico, choque
QUIRRUGICO hi P
ipovolémico
Muerte en el Cualitativa
periodo que transcurre | dicotémica . . P
MORTALIDAD ENEL | orox entre el final de una I(ZZ:SJitsoé;nsgor:s{; 72 hs) tardio
POSTQURURGICO operacion y la
completa recuperacioén
del paciente
Atencion médica que Cualitativa
PALIATIVO No
causado por
enfermedades graves
TRATAMIENTO Tipo de intervencién Cualitativa Quimioterapia
MEDICO QTORD médica oncoldgica en dicotémica Radioterapia
ONCOLOGICO los pacientes
ESCALA Forma estandar de
FUNCIONAL DE medir la capacidad de
KARNOFSKI K los pacientes con (P:S,I&E?XA'II'%?A 100,90,80,70,60,50,40,30,20,10,0
POSTERIOR AL TX cancer de realizar
ONCOLOGICO tareas rutinarias
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IX. RESULTADOS

Se identificaron 100 pacientes con dx presuntivo de Tumor de Fosa Posterior, se
corroboro el diagnostico en 79 casos del afio 2006 al 2020, y de los 21 restantes 18
fueron excluidos y 3 eliminados. De los 79 px con dx certero; 34 (43%) son del sexo
femenino y 45 son del sexo masculino (56%) ver tabla 1y 2.

Tabla 1 distribucion por sexo de los Tumores
de Fosa posterior

SEXO n (%)
M 45 (56,9)
F 34 (43)
Total 79 (100)

Tabla 2. Descripcion Epidemioldgica de Tumores de Fosa posterior

SEXO EDAD AL DX MEDIO SOCIO AHF EXPOSICION A
ECONOMICO POSITIVOS A SUST NOCIVAS
TUMORES
1-3 4-6 7-9 10-12 13-15 17 BAJO 12 ALTO Sl NO S| NO
Fl34 (8 9 7 4 6 03 0 0 2 32 34
M|45 [12 7 10 11 4 1 (45 0 0 3 42 45

La distribucion geografica de acuerdo a las XV regiones del estado, el 58% de los
tumores estan congregados en 5 regiones principalmente, los restantes se distribuyen

de manera heterogénea en el resto del estado. Ver tabla 3 y grafico 1.
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Tabla 3 Distribucion de la Poblaciéon

AREA GEOGRAFICA n %

Metropolitana 17 21.5
Tzeltal 12 15.1
Soconusco 5 6.3
Lacandona 2 2.5
Mezcalapa 2 2.5
Frailesca 7 8.8
Bosques 2 2.5
De los llanos 2 2.5
Sierra mariscal 6 7.5
Zoque 5 6.3
tsotzil 3 3.7
Meseta comiteca 7 8.8
Istmo costa 9 11.3
total 79 100

Grafico 1. Mapa del estado de Chiapas con la distribucién de pacientes con tumor de

fosa posterior
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El tumor de fosa posterior mas frecuente reportado fue; Astrocitoma en 22 pacientes
que corresponden al 28% de todos los tumores de fosa posterior, seguido de 21
pacientes con Meduloblastoma que corresponden al 27%, ver grafica 2. ysu distribucion
por sexo en Tabla 4.
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INFATENTORIAL : . :
TUMOR DERMOIDE S Estirpe Histologica

1%

MEDULOBLASTOM
A ASTROCITOMA 28%
27%
GLIOMA DEL EPENDIMOMA
PUENTE GLIOBLASTOMA 19%
14% 10%

Graéfico 2. Frecuencia Relativa de Estirpes Histoldgicas

Tabla 4 Género y Estirpe Histoldgica de los tumores de
Fosa posterior

EXTIRPES SEXO Total de
HISTOLOGICAS tumores

F

n n n
Astrocitoma 9 13 22
Ependimona 9 7 16
Glioblastoma 5 3 8
Glioma de 2 9 11
puente
Meduloblastoma 9 12 21
T.dermoide 1 1

34 45 79
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Para el Meduloblastoma se observan tres picos de presentacién; de 0-2, 3-6 afios 10
(47.6%) y de 9-12 afios 7 (33.3%) respectivamente. Ver grafico 3
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Grafico 3. Frecuencia por Edad del Meduloblastoma

El resto de las estirpes histologicas de tumores de fosa posterior se presentan a partir

de los 3 anos de edad. Ver tabla 5.

Tabla 5. FRECUENCIA DE PRESENTACION APARTIR DE LOS 3 ANOS DE EDAD

TIPO DE TUMOR
Astrocitoma
Meduloblastoma
Ependimoma
Tumor dermoide
Glioblastoma

Glioma del puente
Total

0-<3
1

5

1

2
11 (13.9%)

3-<7
6
5

7
0
4
3

25(31%)

7-<9
6

3

5

1
3

19(24%)

9-<12 12-<15
5 3
7 1
0 2
0 0
0 2
2 1

14 (17%) | 9(11%)

15-<18

1

0
0
0
0
0

1 (1%)

22

21

16
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Los principales signos y sintomas con los que debutaron los pacientes con tumor de
fosa posterior son; cefalea en 35 pacientes (44.3%) seguido de 18 pacientes (22.7%)
con nauseas y vomitos matutinos, 13 pacientes con Alteracion de la Marcha (16.4%), 3
pacientes (3.7%) presentaron alteraciones visuales (diplopia, papiledema) y 3 de ellos
(3.7%) con crisis convulsivas (CC). Gréfico 5.

Grafico5. Sintomas de debut de los pacientes
con dx de tumor de fosa posterior

M Seriesl

VOMITOS
ESTRABISMO

ALT MARCHA

CRISIS CONVULSIVAS

CEFALEA

Graéfico 5.Sintomas de debut de los pacientes con dx de tumor de fosa posterior.
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De los 79 pacientes que ingresaron a este nosocomio, 76 (96.2 %) acudié ya con el
diagnostico establecido de tumor intracraneal y el 3 (3.7%) se diagnostico intra HEP.
Ver gréfico 6.

’ 3.7%

M Diagnosticoen HEP

® Diagnostico
EXTRAHEP

Grafico 6 Porcentaje de pacientes diagnosticados intra-extra HEP

Tabla 6. Diagndsticos previos al de certeza

Diagnostico de ingreso n %
Gastroenteritis 16 20.2%
Parasitosis 3 3%
Trastorno psiquiatricos 1 1.2%
Enfermedad oftalmolégica 1 1.2%
Miastenia gravis 1 1.2%

Los diagnaosticos presuntivos recibidos antes de tener el dx de certeza en los pacientes.
Ver tabla 6

El Tiempo trascurrido entre el primer sintoma y el diagndstico fue de 1 a 4 semanas de
iniciado los sintomas en 38 pacientes (48%). 6 de ellos (7.5%) se realizé el diagndstico
después de transcurrir 12 m. Ver grafico 7
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Gréfico 7. Tiempo trascurrido entre el ler sintoma y el diagnostico

La localizacién de los tumores de fosa posterior con mayor frecuencia es en el IV
ventriculo, seguido de Tallo. Ver tabla 8

Tabla 8. Localizacion de los Tumores de acuerdo a Extirpe
Histol6gica
IV Ventriculo Cerebelo | Talamo Tallo Total
N% N% N% N%
Astrocitoma 10(45) 9(40.9) 2(9) 1(4.5) 22
Ependimoma 15(93) 0 0 1(6.2) 16
Glioblastoma 0 0 0 8(100) 8
Glioma del 0 0 1(9) 10(90.9) | 11
puente

Meduloblastoma 7(33.3) 9(42.8) 4(19) 1(4.7) 21
T. dermoide 1(100) 0 0 0 1
Total 33 18 7 21 79

Con respecto al método de imagen usado para realizar el diagndstico certero, como
podemos observar en el grafico 8 son IRM, TAC.
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ESTUDIOS IMAGENOLOGICOS REALIZADO PARA EL DX
NINGUN 3
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Grafico 8. Método diagndstico de imagen para realizar dx certero

El tratamiento médico otorgado a pacientes con tumores de fosa posterior, para paliar
los sintomas asociados fueron analgésicos y otros sintomaticos, asi como
acompafamiento psicologico y tanatologico durante el proceso de tratamiento tanto
para el paciente y sus familiares.

De los 79 pacientes, 61 (77.2%) tuvieron tratamiento quirudrgico, 2 de ellos recibieron
tratamiento médico y quirargico, realizandole reseccion parcial, con pronéstico malo.
Los 16 pacientes (20.2%) restantes no fueron candidatos a intervencion quirdrgica por
el tamafio tumoral y la extension del mismo y de los 16 pacientes restantes recibieron
atencion medica..Ver tabla 9 y 10

Tabla 9. Terapéutica Empleada en el HEP

n %
Tratamiento Médico 16 20.2
Tratamiento quirdrgico 61 77.2
Tratamiento médico/gx 2 2.5
Tabla 110 Tratamiento Quirdrgico
n %

Reseccion Total 9 14.7
Reseccion Parcial 45 73.7
Colocacién de VDVP 46 75.4
Reseccién mixta 43 70.4

(VDVP+ Reseccién)

El Manejo medico o Qx. de acuerdo a la estirpe histologica del tumor fue el siguiente,
ver tabla 11

Tablall. Manejo recibido de acuerdo a la extirpe Histologica
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Astrocitoma Ependimoma  Glioblastoma Glioma Meduloblastoma Tumor

n=22 n=16 n=8 n=11 n=21 Dermoide
n=1
QTP 17 13 2 5 13 0
RTP 4 4 0 1 5 0
VDVP 14 9 2 2 18 1
RESECCI_OI‘I 13 12 2 3 14 1
gx parcial
Reseccion 3 2 0 0 4 0
gx total

Desconoce 4 1 5 7 2 0

El porcentaje de muerte en los pacientes con tumores de fosa posterior fue de 12.6%,
para el meduloblastoma, seguido del 7.5% para el Glioma de puente. La evaluacion de
la sobrevida no es estadisticamente significativa debido a que 21 (26.5%) de los
pacientes no regresaron a las consultas programadas Yy solo n=58 (73.4%) tuvieron
seguimiento a 5m. Se expone la tabla con sobrevida a 5meses basandose en la ultima
consulta registrada en sistema de expediente clinico con fecha de valoracion. La
Causa de Muerte de los pacientes con tumores de la fosa posterior atendidos en el
hospital de especialidades pediatricas en el 100% fue a causa del propio tumor.Ver
tabla 12

Tabla 12 Porcentaje de muerte de acuerdo a tipo Histologico

Sobrevida  Abandono

" falecdos % 5m a
seguimiento
Astrocitoma 22 1 1.2 17 4
Ependimoma 16 3 3.7 9 4
Glioblastoma 8 5 6.3 1 2
Glioma de puente 11 6 7.5 0 5
Meduloblastoma 21 10 12.6 11 0
T. Dermoide 1 0 0 1 0
79 25 31.3% 39 15
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tuvieron secuelas secundarias a

procedimiento quirdrgico (cuadriparesia, hemiparesia, disartria e imposibilidad de
marcha) y el resto por complicaciones del tumor de infiltracion. Ver Grafico 9

13%

2%

7%

Secuelas

W,

%
2%

0%
0%

4%

19%

B ALTERACIONES HEMATOLOGICAS
B ALTERACIONES PSIQUIATRICAS

mAMAUROSIS
COGNITIVA

H CRISIS CONVULSIVAS
B CUADRIPARESIA

M DISARTRIA

® DOLORCRONICO

ESTRABISMO
HEMIPARESIA
m HIGROMA

W IMPOSIBILIDAD DE MARCHA

Grafica 9. Secuelas en pacientes con dx de tumor de fosa posterior

De los 61 pacientes que recibieron tratamiento quirargico, la secuela observada de
acuerdo a estirpe histologica se observa en la tabla 15.

Tabla 13. Secuelas de acuerdo a Estirpe Histoldgica

EPENDIMOMA MEDULOBLASTOMA GLIOMA GLIOBLASTOMA ASTROCITOMA TUMOR DER
MOIDE
MARCHA
CLAUDICANTE
HEMIPARESIA ) RECAIDA )
IZQUIERDA DEFUNCION CUADRIPARESIA TUMORAL ALTERACION MOTRIZ
DISMINUCION DE ALTERACION
DISLALIA FUERZA MUSCULAR DISARTRIA HIGROMA COGNITIVA
DEFUNCION DISMETRIAS DISARTRIA DEFUNCION DEFUNCION
PARALISIS FACIAL DISLALIA CUADRIPARESIA SIN SECUELAS

HEMIPARESIA
IZQUIERDA

ALTERACIONES
PSIQUEIATRICAS

IMPOSIBILIDAD DE
MARCHA

CRISIS
CONVULSIVAS

ALTERACION DE LA
SENSIBILIDAD

DISARTRIA

ESTRABISMO

MARCHA ATAXICA

ALTERACION DE LA

SENSIBILIDAD

PROSIS DEL PARPADO

DISMETRIA
AMAUROSIS
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X. DISCUSION

En la investigacion realizada en el Hospital de especialidades pediatricas de Tuxtla
Gutiérrez, Chiapas la edad promedio de afectacion de tumores de la fosa posterior fue
3 a 7 afos. Segun lo revisado en la literatura la edad méas frecuente de presentacion
los tumores de fosa posterior en los EU es en menores de 14 afos. En Chile reportan
gue en los primeros 3 afios de vida los tumores supratentoriales son mas comunes, y
los tumores infratentoriales predominan en pacientes de 4 a 10 afos de edad, por lo
gue nuestra poblacion se observa una edad mas predominante de tumoracién
posterior en comparacion de Chile. Con relacién al género en nuestro estudio tenemos
un 45% de mayor incidencia en los varones que concuerda con la literatura en donde
algunas series destacan un ligero predominio en varones. De acuerdo a la localizacion
predominan los tumores infratentoriales (55%) sobre los supratentoriales (45%), siendo
el Meduloblastoma el tumor méas prevalente de la fosa posterior a los 3 afios que es la
edad pico que se han reportado los casos en el estado de Chiapas, donde 100% de
los nifios atendidos en este nosocomio fueron previamente sanos.

En la poblaciéon que fue atendida en el hospital de especialidades pediatricas de
Chiapas, se evidencia que el meduloblastoma ocupa el segundo lugar en su frecuencia,
por lo que es importante evidenciarlo debido a su pronéstico clinico y la frecuencia del
mMiSmo en nuestra poblacion estudiada con referencia a la edad de poblacion afectada.
El sintoma mas prevalente independientemente de la extirpe fue la cefalea, seguido de
vomitos. Los signos y sintomas que se afladen durante la evolucion de la patologia;
son signos motores como imposibilidad de la marcha. Comparando con la literatura las
caracteristicas de las manifestaciones clinicas que encontramos en la poblacion que
recibio atenciéon en el hospital de especialidades pediatricas concuerda con las
manifestaciones que se pudieron observar en otros estudios realizados en poblacion
pediatrica.

Ante la sospecha de masa a nivel central, la realizacion de estudios tomograficos y/o
resonancia magnética son los dos estudios primordiales para corroborar o descartar la
sospecha diagnostica, uno por la accesibilidad al servicio en nuestro hospital siendo la
tomografia una de las principales herramientas de diagnostico presuntivo, siendo un
problema la realizacion fuera de este nosocomio secundario al nivel socioeconémico
bajo, con ello retrasando el inicio de la terapéutica eficazmente, es por ello que la
mayoria de nuestros nifios el tiempo de evolucion mas frecuente antes de realizar el
diagndstico preciso fue de un mes en la mayoria de los pacientes.

La tendencia al deterioro y poca resolucion del problema base por la infiltracion a
estructura vitales, como el cerebelo, IV ventriculo, tallo cerebral genera en varias
ocasiones la imposibilidad de la resecabilidad total al momento del evento quirargico,
ocasionado con ello secuelas motoras, cognitivas pero también fallecimientos a corto
plazo, que disminuyen la cantidad y calidad de vida de paciente. La principal causa de
muerte es la tumoracién y su infiltracion estructural.

Por tal motivo es importante encontrar los sintomas que nos hagan sospechar la
posibilidad diagndstica de tumoracién craneal con sintomas persistentes de la cefalea
gue no ceda, y se acomparfie de sintomas como vOmitos, una vez descartadas las
patologias mas frecuentes, como son las gastroenteritis que fue una de las principales
diagndsticos previas al de certeza tumoral.
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Cabe sefialar que no todos los pacientes fueron candidatos a la intervencion quirdrgica
para resecabilidad del tumor, algunos Unicamente a terapia medica como
guimioterapias y otros solo procesos para mejorar condiciones de vida como la
colocacion de valvula ventriculo peritoneales, y esto es secundario a la evolucién y el
ingreso a este nosocomio por las infiltracién de estructuras que hacen imposibilidad
una resecabilidad oportuna y del 100%, es por ello que se han creado nuevas
alternativas de estudio siendo como lo es la tractografia que nos permite conocer con
mayor certeza la infiltracibn tumoral, sin embargo aun es un recurso que no se
encuentra disponible en nuestro nosocomio, pero que da pauta para que en afos
posteriores permita un mejor prondstico en la intervencion de estos pacientes.
También influyendo muchos otros factores como son la deteccion, la sospecha el tipo
de extirpe que hace dificil la mejora pronostica al momento del ingreso hospitlatario. En
relacién a las secuelas la mayoria deterioro en la motricidad y alteraciones respiratorias
por el mismo evento de disfuncion motriz, siendo unas de las principales
complicaciones; condicionando con ello la dependencia del paciente de un cuidador
primario y por ventilacion mecanica prolongada inclusive domiciliario, implicando en
algunos casos deterioro de la marcha y alteracion cognitiva, terminando en
fallecimiento por las complicaciones propias del tumor y no por patologias agregadas.

Los tumores de la fosa posterior son un reto diagnoéstico oportuno de vital importancia
en nuestro estado, asi como lo son los diferentes factores socioeconomicos que
pueden llegar a retrasar la atencion médica de los mismos. Debido a su cuadro clinico
inespecifico pueden simular otras enfermedades que si bien son de importancia en le
tratamiento, no son vitales al momento de ser diagnosticadas, es decir, los tumores de
la fosa posterior llegan a invadir estructuras que no permitirdn mejorar el pronéstico de
los mismos, incrementando con ello la mortalidad independientemente de su extirpe
histoldgica.
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XI. CONCLUSIONES

1.-Con la tabla nuero 1 y dos podemos descartar que del sexo masculino fueron el
predominante en género de afectacion de los tumores de la fosa posterior, teniendo
como edad promedio en los primeros 3 afos, con menor incidencia en el género
femenino.

2.- Delas regiones mas afectadas en el estado de Chiapas, la mayoria de los paciente
gue fueron atendidos y diagnosticados con tumor de la fosa posterior fueron de la zona
metropolitana seguido de la zona tzeltal norte con mayor prevalencia, pudiendo inferir
el primero por la facilidad de acceso a los servicios de salud con referencia los otras
regiones, sin embargo, la segunda en frecuencia se ubica lejos de las cercanias a este
nosocomio y se puede ver una mayor incidencia en ello, no relacionada al acceso de la
salud.

3.- De las extirpes mencionadas en este grafico, son las mas frecuentes el
meduloblastomas y astrocitomas, viendose tres picos importantes las edades 0-2, 3-6 y
de 9-12 afos respectivamente.

4.- En lo tumores de la fosa posterior dentro de los sintomas mas predominantes son la
cefalea y los vomitos, siendo signos de confusion en el diagnostico oportuno de este
tipo de tumores.

5.- Del grafico niumero 6 se puede observar que la mayoria de la sospecha diagnéstica
fueron realizados extrahep.

6.- De la tabla 6 uno de los diagndsticos mas prevalentes ha sido la gastroenteritis,
siendo uno de los sintomas mas predominantes la cefalea, y el vomito, por lo que ha
sido un diagnadstico frecuente y de retraso para el tratamiento oportuno en tumores dela
fosa posterior.

7.- El Tiempo trascurrido menor para el diagnostico de los pacientes ha sido en las
primeras 4 semanas de evolucion entre la llegada del paciente al hosocomio y su
diagndstico, sin embargo, este tiempo no ha logrado mejorar el pronéstico.

8.- En la tabla 8 se puede observar que fueron dos estructuras prevalentes en
ubicacion de este tipo de tumores, el primero el IV ventriculo y la segunda el tallo
encefalico. Pudiendo verse otras ubicaciones menos frecuentes.

9.- Debido a la accesibilidad en los estudios de diagndésticos de gabinete la tomografia

ha sido una de los de eleccion para la deteccion de los tumores cerebrales, pudiendo
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observar parte de su extension y ubicacion presuntiva. Logrando con ello establecer
parte del abordaje terapéutico.

10.- Desafortunadamente no todos los pacientes tuvieron acceso por lo avanzado de su
extension tumoral a las intervenciones de cirugias y quimioterapias secundario a la
extension y pronostico en relacion a la ubicacion de los tumores al momento del

diagnéstico.
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