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RESUMEN

Los tumores del sistema nervioso central (SNC) en los nifios representan la segunda
causa mas frecuente de tumores malignos, suponiendo una importante causa de
morbi-mortalidad a pesar de los avances conseguidos en su diagnostico,

tratamiento y seguimiento.

La anamnesis y exploracion clinica en Atencion Primaria es fundamental para
detectar precozmente los sintomas y signos de un tumor cerebral, aunque la

confirmacion diagndstica requiere la realizacion de prueba de imagen, TC o RM.

El conocimiento del cuadro clinico y de los hallazgos radiolégicos, continta siendo
importantes dado que en la mayoria de los casos, éstos no se diagnostican de una
manera oportuna y llegan a los centros de manejo especializados en una etapa

avanzada.

Mucho se ha avanzado en el tratamiento de éstos tumores sobre todo en las ultimas
dos décadas. Avances en técnicas neuroquirdrgicas han contribuido a una
reseccibn mas amplia de éstos tumores con minimas secuelas, siendo ésta la
modalidad terapéutica piedra angular para el tratamiento de éstos tumores; cirugias
menos invasivas limitadas a sélo biopsias son ahora realizadas en aquellos
pacientes con tumores en la region pineal para disminuir la morbimortalidad

secundaria a los sindromes neuroendocrinos asociados.



INTRODUCCION
Los tumores cerebrales son el tumor sélido mas frecuente en la edad pediatrica. El
conocimiento del cuadro clinico y de los hallazgos radioldgicos, continla siendo
importantes dado que en la mayoria de los casos, €stos no se diagnostican de una
manera oportuna y llegan a los centros de manejo especializados en una etapa

avanzada.

Los signos y sintomas de la disfuncién neuroldgica en un nifio con un tumor cerebral
varian y dependen tanto de la edad y desarrollo del nifio como de la localizacion y

origen de la tumoracion.

Es importante siempre mencionar los signos y sintomas, aunque de manera
somera, que éstos pacientes presentan, dado que aun nos siguen llegando en
etapas muy avanzadas de la enfermedad, incluso, no son referidos de manera
adecuada en muchos de los casos por los médicos neurocirujanos, que en las mas

de las veces, son los que tienen el primer contacto con estos pacientes.

Asi pues, debe saberse que no existen signos o sintomas patognomonicos para el
diagnéstico de un tumor cerebral en pediatria, sino que éstos de manera inicial van
en relacion al incremento de la presién intracraneana, la cual puede deberse o bien
a una masa que crece y que ocupa espacio o a la obstruccion en la circulacion del
liquido cefalorraquideo (LCR). Estos sintomas atribuidos a un lento desarrollo de la
presion intracraneal pueden ser irritabilidad, letargia, vomito, anorexia, cefalea y
muy frecuentemente cambios en la conducta. Muchos de estos tumores se
acompafan de alteraciones en la personalidad y es bien conocido que signos y
sintomas focalizados no necesariamente van de la mano a una enfermedad

focalizada.



DESARROLLO

El SNC se divide en tres compartimentos principales: la médula espinal, la region
infratentorial y la region supratentorial. La region infratentorial incluye el tronco
cerebral y el cerebelo, mientras que la region supratentorial incluye: los hemisferios
cerebrales, el talamo, ganglios de la base, diencéfalo, tractos o&pticos/region

quiasmatica y area hipotalamo-hipofisaria.

Los signos y sintomas derivados de estas neoplasias dependen de diversos
factores, como la localizacién del tumor, la tasa de crecimiento del mismo y la edad
del nifio. La clasificacion de los tumores pediatricos del SNC actual es compleja,
sobre todo, debido al conocimiento molecular que se va adquiriendo sobre ellos.

EPIDEMIOLOGIA

Los tumores del sistema nervioso central (SNC) se consideran los tumores sélidos
infantiles mas frecuentes, siendo la segunda causa de cancer infantil en nifios de 0
a 14 afos (aproximadamente un 20% del total) y la tercera causa de cancer en los

adolescentes de 15 a 19 afos (aproximadamente un 10% del total
ETIOLOGIA Y FACTORES DE RIESGO

Las neoplasias del SNC en nifios son producto de la suma de las alteraciones en
dos factores importantes para el desarrollo de cualquier patologia. El primero, los
factores genéticos presentes en un 4 al 10% de todos los tumores infantiles y
segundo, los factores ambientales, responsables de aproximadamente el 90% de
los restantes, demostrando la importancia de la epigenética en el impacto sobre la
carga genética, principalmente cuando se tiene exposicibn a agentes
potencialmente cancerigenos. Los sindromes o también llamados cancer
hereditarios son aquellos que se desarrollan en pacientes portadores de mutaciones
en sus células germinales y a su vez, en las células somaticas, adquiriendo un
patrén familiar y la posibilidad de desarrollar en un futuro otros tipos de neoplasias.

Estos se presentan con una frecuencia de 4 al 15% en la poblacion infantil.



Entre los factores ambientales que inciden en el desarrollo tumoral, se encuentran
la exposicién pre concepcional y pre o post natal a la radiacion ionizante y no
ionizante, algunas infecciones, farmacos, tabaco, alcohol, entre otras. Sin embargo,
en la actualidad el anico factor ambiental establecido como predisponente para el
desarrollo de tumores del SNC es la exposicion a radiacion ionizante en moderadas
a altas dosis. La exposicion a la radiacion no ionizante es un riesgo controvertido
debido a que diferentes estudios muestran la poca asociacion entre el desarrollo de
tumores del SNC y la exposicién a campos electromagnéticos de la madre durante
el embarazo. La ocupacion de los padres y algunas actividades domésticas que
generan exposicion del feto a solventes, pinturas o vehiculos de motor que
contienen fuentes importantes de moléculas carcinogénicas y neurotoxinas pueden

aumentar el riesgo de desarrollar estos tumores en la poblacion infantil.

Tabla 1. Categorias generales de la clasificacion OMS de 2016 para Tabla 2. Hallazgos que sugieren neoplasia del sistema nervioso

tumores del sistema nervioso central. central.
Principales categorias de la clasificacién Hallazgos

Nifio < 2 afios
Fontanela hipertensa, diastasis de suturas craneales, macrocefalla,
vomitos de aparicion nocturna o “en proyectil”

Tumores difusos astrociticos y oligodendrogliales

Otros tumores atrociticos

Tumores ependimarios

Otros gliomas

Sintomas inespecificos: rechazo al alimento, irritabilidad,
somnolencia, retraso del desarrollo psicomotor, movimientos
anormales de los ojos

Tumores del plexo coroideo

Tumores neuronales y mixtos neuronales-gliales

Tumores de la region pineal

Tumores embrionarios

Tumores de los nervios craneales y paraespinales

Nifio > 2 afios
Cefalea que aumenta en frecuencia o intensidad, de predominio
matutino o que despierta al nifio por |as noches

Vomitos, sintomas constitucionales (astenia, anorexia, adinamia),
somnolencia (tumores de fosa posterior), trastornos de la
alimentacion, alteracion de la personalidad o del caracter
disminucion del rendimiento escolar y trastornos del lenguaje

Meningiomas

Tumores mesenquimales y no meningoteliales

Tumores melanociticos

Linfomas

Tumaores histiociticos

Tumores de células germinales

Sintomatologia asociada

- Triada de Cushing (hipertension, bradicardia, alteracién del patrén
respiratorio)

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

- Anisocoria, disminucién de la agudeza visual

- Convulsién afebril, especialmente si es parcial y compleja

- Afectacion de pares craneales (ptosis, paralisis facial, hipoacusia,
entre otros)

- Lateralizacién de la cabeza (puede aparecer hasta 3-4 meses
antes del diagnostico)

- Signos de focalizacidn neurolbgica y signos cerebelosos y/o
exirapiramidales

Tumores de la region selar

Tumores metastasicos




MANIFESTACIONES CLINICAS Y CONSECUENCIAS

Manifestaciones Clinicas y Consecuencias Las manifestaciones clinicas en el
contexto de las neoplasias del sistema nervioso central estan condicionadas por
diferentes factores, como la edad, tipo de tumor, localizacion, entre otros.
Generalmente, las manifestaciones clinicas comienzan con el crecimiento de la
neoplasia y el consecuente aumento de la presion intracraneal, produciéndose
sintomas de hipertension endocraneana (HTE), entre los cuales resalta una triada
clasica que se compone de cefalea matutina, vémito y papiledema; sin embargo, la

presentacion clinica de esta patologia es muy amplia.

Cada manifestacion especifica depende del efecto directo del tumor sobre las
estructuras neuroanatomicas o en la fisiologia del &rea comprometida. Por ejemplo,
cuando hay lesiones intraventriculares se produce comunmente cefalea, nauseas y
vomito, de igual manera, estas pueden alterar la fisiologia normal del liquido
cefalorraquideo produciendo una HTE que se acompafa de papiledema e
hidrocefalia. En los casos en los cuales la neoplasia ejerce un efecto compresivo en
las estructuras de la fosa posterior se pueden producir alteraciones visuales, ataxia,
mareos Yy dolor cervical. Las convulsiones suelen ser caracteristicas de
localizaciones supratentoriales, corticales en la zona motora 0 con compromiso

leptomeningeo.

METODOS DIAGNOSTICOS

El diagndstico de las neoplasias asociadas al SNC debe ser realizado a través de
una evaluacion neurologica adecuada, la visualizacion del tumor por una técnica
imagenoldgica, y finalmente la confirmacidén histopatologica por biopsia. Dichas
técnicas de imagen, son utilizadas para determinar la localizacion, la actividad
bioldgica e identificar los efectos que tiene el tratamiento sobre el paciente, por otro

lado, también determinan recurrencia y progresion tumoral. Es importante destacar



gue los biomarcadores sanguineos y del tejido tumoral, ademas de las técnicas de
neuroimagen, principalmente la resonancia magnética (RM), corresponden a
métodos estandarizados para la identificacion de la etapa en la que se encuentra el

tumor de un paciente.

Otras técnicas como la tomografia por emision de positrones (PET), ha centrado su
uso principalmente en determinar el diagndstico diferencial entre radio necrosis y
tumor residual; ademas, estudios recientes han permitido identificar otras ventajas
de esta técnica, tanto en la estadificacion, evaluacion de la extension del tumor y la
planificacion del tratamiento adecuado. A pesar de la gran relevancia que cobran
los métodos de laboratorio y las imagenes, el papel del médico como examinador

sigue siendo determinante para el diagndstico

La citologia de LCR es otra técnica disponible como herramienta diagnéstica, a
pesar de una baja sensibilidad 95%, sin embargo en sélo 10 a 20% de las muestras
de LCR se logran identificar células tumorales. Esta ayuda diagnéstica es un
indicador de mal prondstico en algunos casos segun sus hallazgos, ademas permite
la identificacion de la enfermedad en etapa tardia. No obstante, en la actualidad se
cuenta con un sinnamero de técnicas moleculares que permiten identificar
alteraciones genéticas importantes relacionadas con tumores cerebrales que

facilitan la clasificacion de los gliomas.

TRATAMIENTO GENERAL

El tratamiento de los tumores del SNC en los nifios requiere un abordaje
multidisciplinar. Existen diversas opciones de tratamiento que, fundamentalmente,
son: cirugia, quimioterapia y radioterapia, uniéndose recientemente la terapia
personalizada en relacion a dianas terapéuticas, que pueden encontrarse en el
estudio molecular del tumor. El tratamiento local es esencial por la baja penetrancia

de la quimioterapia a través de la barrera hematoencefalica.



Hay que destacar que el tratamiento de los tumores del SNC en los nifios requiere
un abordaje multidisciplinar, coordinando las diversas especialidades que colaboran
en el tratamiento mediante comités de Neuro-Oncologia pediatrica para decidir la
mejor terapia de cada paciente.

se recomienda que el tratamiento de los tumores cerebrales en nifios y adolescentes
se realice en unidades de Neuro-Oncologia pediatricas de referencia y alta
especializacion. Deben ponerse a disposicion de los pacientes las mejores técnicas
neuro-quirurgicas, de radioterapia y los tratamientos mas completos e innovadores
(inmunoterapia o tratamientos dirigidos) para alcanzar las mayores tasas de
curacion, con especial atencion a las secuelas de los tratamientos a medio-largo

plazo.

CONCLUSION

Los tumores de sistema nervioso central cobran una relevancia notable en la
poblacién pediatrica, principalmente debido a su comportamiento y prondstico, el
cual en muchas ocasiones es devastador y lleva a tasas de mortalidad notablemente
altas; es por esto que se hace necesaria la blusqueda de nuevas ayudas que

permitan un diagndstico precoz y una técnica menos invasiva.
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