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Resumen

Introduccién: Los tumores pediatricos primarios del sistema
nervioso central (SNC), ocupan el segundo lugar en
frecuencia, superados solamente por las neoplasias
hematoldgicas. Objetivo: Realizar unarevision y analisis de la
literatura médica existente sobre tumores del SNC en
poblacién entre los 0 y 14 afios centrado en la epidemiologia,
factores etiologicos, manifestaciones clinicas y diagnostico.
Metodologia: Se realizé una busqueda en las bases de datos
PubMed, MedlinePlus, BIREME vy red interna de trabajos de
grados y tesis de la Universidad Industrial de Santander.
Ademas, se realizd revision de las paginas de los entes
gubernamentales encargados del registro epidemioldgico
sobre cancer nacional e internacional. Resultados: Los
tumores de SNC en la poblacién pediatrica son la segunda
causa de muerte infantil solo superado por la leucemia; tienen
una clinica y factores etioldgicos bien establecidos. La
epidemiologia no difiere en el mundo. Los sintomas mas
frecuentes son vomito, cefalea, ataxia, sintomas visuales y
alteraciones motoras. Los factores etiolégicos mas
representativos son virus, sindromes genéticos, infecciones
maternas y perinatales, exposicién a radiacion
electromagnética e ionizante; algunos son muy discutidos
como la presencia de trauma al momento del nacimiento.
Ademas, existen documentados factores protectores tales
como consumo de antioxidantes, frutas y verduras, e historia

reportada de alergias. Conclusiones: El adecuado
entrenamiento a los médicos de atencion primaria en la
identificacion de los signos y sintomas para la sospecha y
diagnostico de los estadios iniciales de estos tumores pueden
disminuir los indices de mortalidad. [Nieves-Cuervos GM,
Manrique-Hernéndez EF, Ojeda-Rincon SA, Galvis-Pabon S.
Tumores del sistema nervioso central en poblacion pediatrica
entre 0y 14 afios. MedUNAB 2016; 19 (2): 124-133]

Palabras clave: Sistema Nervioso Central; Neoplasias del
Sistema Nervioso Central; Pediatria; Neoplasias Encefalicas;
Epidemiologia; Signos y Sintomas.

Abstract

Introduction: The primary pediatric tumors of the central
nervous system (CNS) rank second in frequency, only
surpassed by hematological malignancies. Objective.
Conduct a review and analysis of existing literature on CNS
tumors in population between 0 and 14 focused on the
epidemiology, etiological factors, clinical manifestations, and
diagnosis. Methodology: The search for articles was
conducted using the databases PubMed, MedLinePlus,
BIREME and intranet degrees and thesis work of the
Universidad Industrial de Santander. Further review of the
pages from government agencies in charge of epidemiological
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registry of cancer was made. Results: CNS tumors in
pediatric population are the second leading cause of infant
death second only to leukemia, have a clinic and etiological
factors well established. The epidemiology don't differs in the
world. The most common symptoms are vomiting, headache,
ataxia, visual symptoms and motor disturbances. The most
representative etiologic factors are viruses, genetic
syndromes, maternal and perinatal infections, exposure to
electromagnetic and ionizing radiation, some others are
discussed as the presence of trauma at birth. There are also
documented protective factors such as consumption of
antioxidant, fruits and vegetables, and reported history of
allergies. Conclusions: The adequate training of primary care
physicians in the identification of signs and symptoms for
suspicion and diagnosis of the initial stages of these tumors
can reduce mortality rates. [Nieves-Cuervos GM, Manrique-
Herandez EF, Ojeda-Rincén SA, Galvis-Pabén S. Central
nervous system tumors in pediatric population from 0 to 14
years. MedUNAB 2016; 19 (2): 124-133]

Key words: Central Nervous System; Central Nervous
System Neoplasms; Pediatrics; Brain Neoplasms;
Epidemiology; Signs and Symptoms.

Resumo

Introdugao: Os tumores pediatricos primarios do sistema
nervoso central (CNS), classificacdo em segundo lugar na
frequéncia, superado apenas pelo malignidades
hematolégicas. Objetivo: Revisar e andlise da literatura

Introduccion

Se define tumor de sistema nervioso como un crecimiento
anormal de las células en los tejidos que conforman el
cerebro que incluyen la masa encefalica, los nervios
craneales, las meninges, las estructuras hematoldgicas y
vasculares de los sistemas nerviosos central y periférico,
ademas de los componentes neurales del sistema nervioso
periférico. Estos tumores pueden ser catalogados como
benignos (no cancerosos) o malignos (cancerosos) (1).
Tienen gran importancia en indicadores de morbi-
mortalidad, en especial en la poblacion pediatrica, por lo que
es una tematica que debe ser abordada desde la teoria como
la clinica, teniendo en cuenta los multiples factores
contribuyentes al desarrollo de enfermedades en esta
poblacion especifica. En algunos casos la falta de
informacién confiable y de alta calidad puede sesgar el
abordaje antes mencionado.

Los tumores pediatricos primarios del sistema nervioso
central (SNC), ocupan el segundo lugar en frecuencia,
superados solamente por las neoplasias hematologicas,
representando la principal causa de muerte por cancer en la
poblacién pediatrica (2).

A su vez, los tumores embrionarios representan alrededor
del 25% de los tumores primarios del SNC, entre ellos, el
meduloblastoma (MB) y los tumores neuroectodérmicos
primitivos (TNEP). En cuanto a incidencia, los tumores de
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existente sobre os tumores do SNC na populagao entre 0 e 14
anos, com foco em epidemiologia, fatores etiolégicos, as
caracteristicas clinicas e diagnostico. Metodologia: A
pesquisa foi realizada no PubMed, MedlinePlus, NLM e graus
de rede internos e tese de trabalho dos dados Universidade
Industrial de Santander. Além disso, paginas de revisdo de
agéncias governamentais encarregadas de registro
epidemiolégico sobre cancer nacional e internacional foi
realizada. Resultados: tumores do SNC na populagédo
pediatrica sdo a segunda principal causa de morte infantil
perdendo apenas para a leucemia, tém fatores clinicos e
etiolégicos bem estabelecidos. Epidemiologia difere no
mundo. Os sintomas mais comuns sdo vomitos, dor de
cabega, ataxia, sintomas visuais e distirbios motores. Os
fatores etiolégicos mais representativos sdo os virus,
sindromes genéticas, infeccbes maternas e perinatais, a
exposicdo as radiagdes electromagnéticas e ionizantes;
alguns séo muito discutidos como a presenca de trauma no
nascimento. Além disso, existe sdo documentados fatores de
protecéo, tais como o consumo de antioxidantes, frutas e
legumes, e histéria de alergia relatados. Conclusées: O
treinamento adequado para médicos de cuidados primarios na
identificacédo dos sinais e sintomas de suspeita e diagndstico
dos estagios iniciais desses tumores pode diminuir as taxas de
mortalidade. [Nieves-Cuervos GM, Manrique-Hernandez EF,
Ojeda-Rincon SA, Galvis-Pabon S. Tumores do sistema
nervoso central em pacientes pediatricos entre 0 e 14.
MedUNAB 2016; 19 (2): 124-133]

Palavras-chave: Sistema Nervoso Central; Neoplasias do
Sistema Nervoso Central; Pediatria; Neoplasias Encefalicas;
Epidemiologia; Sinais e Sintomas.

fosa posterior tienen la mayor representacion; cerca del 40%
de estos corresponde al MB, aunque algunos estudios
posicionan el astrocitoma como el mas comun (3).

Los principales factores etiologicos reportados por la
literatura son la radiacion ionizante (4), la exposicion a
radiacion electromagnética (5), el trauma al momento del
nacimiento (6), y posiblemente algunos sindromes
genéticos (7). Ademas, las caracteristicas clinicas generales
reportadas en los multiples estudios son los signos
focalizados (convulsiones, hemiparesias), alteraciones
oculares y visuales, hipertension intracraneana, alteracion
de los nervios craneales, endocrinopatias y el sindrome
diencefalico (8).

El objetivo de este articulo es llevar a cabo una revision y
analisis de la literatura existente sobre los tumores del
sistema nervioso central en la poblacion entre 0 y 14 afios,
centrandose en la epidemiologia, factores etiologicos,
manifestaciones clinicas y diagndstico para identificar los
factores de riesgo y protectores, y las caracteristicas clinicas
para orientar a un diagndstico mas oportuno de la
enfermedad.

Metodologia

Se realizo una busqueda de la literatura en bases de datos
PubMed, MedlinePlus, BIREME vy red interna de trabajos
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de grados y tesis de la Universidad Industrial de Santander
(UIS). Ademas, se realiz6 efectud revision de las paginas de
los entes gubernamentales encargados del registro
epidemioldgico sobre cancer nacional e internacional:
Sociedad Americana de Cancer, Instituto Nacional de
Cancerologia ESE Colombia, Ministerio de Salud y
Proteccidn Social de Colombia, National Cancer Institute at
the National Institutes of Health EEUU y Organizacion
Mundial de la Salud (OMS). Los descriptores fueron:
“Central Nervous System Tumors”, “Central Nervous
System Neoplasms”, “Pediatrics” encontrados por medio de
la base de datos MeSH. Encontrandose 150 articulos en la
base de datos PubMed, dos en la base de datos MedlinePlus,
38 en la base de datos BIREME y 2 en la red interna de
trabajos de grado de la UIS. Se seleccionaron 50 articulos.
Como criterio de inclusion se tomaron los articulos que en
revision inicial tuvieran el abstract o resumen disponible, y
en este se relacionara neoplasias de SNC y poblacion
pedidtrica. No se utilizo ningun criterio de exclusion.

Resultados

Epidemiologia

En la poblacion pediatrica los tumores primarios del SNC
ocupan el segundo lugar en frecuencia en la mayoria de
centros oncoldgicos del mundo, superados solamente por
las neoplasias hematolodgicas, representando la principal
causa de muerte por cancer en los nifios (2).

Segun la central de registro de tumores cerebrales de los
Estados Unidos la tasa de incidencia de los tumores
cerebrales primarios y del SNC malignos y no malignos en
nifios es de 5.1 casos por cada 100,000 nifios. La incidencia
es mayor en el sexo masculino con 5.2 frente a 5.1 casos en
sexo femenino. Se estimd que para el afio 2013 en los
Estados Unidos habra 4,300 casos nuevos en menores de 18
aflos, de estos se estima que 3,050 estén en menores de 15
aflosdeedad (9, 10).

Segtin la edad, la incidencia de estos tumores varia. Entre el
2004 y el 2006 las tasas ajustadas por edad en menores de 1
afio fueron de 40, entre 1 y 4 afios de 47, entre 5 y 9 afios de
39, entre 10 y 14 afios de 36, entre 15 y 19 afios de 42 por
cada 100,000 habitantes (3). La tasa de incidencia de
tumores del SNC reportada desde el afio 2005 al 2009 en
relacién a la raza es mayor en blancos (3.4 casos), seguido
por hispanos (2.5 casos), negros (2.3 casos), americanos
asiaticos (2.1 casos) y nativos americanos de 1.7 casos por
cada 100,000 habitantes (11).

Los tumores embrionarios representan el 25% de los
tumores primarios del SNC para la poblacion pediatrica,
siendo representados por el meduloblastoma (MB) y el
Tumor Neuroectodérmicos primitivo (TNEP). Los tumores
de fosa posterior son los de mayor incidencia, siendo cerca
del 40% de estos el MB. Aunque algunos estudios
posicionan el astrocitoma como el mas comun, seguido del
MB (3).
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En la poblacién hispana, la tasa de incidencia de tumores
cerebrales primarios y del SNC ajustada por edad para
poblacion menor de 14 afios entre el afio 2005 y 2009, fue de
2.7 casos por 100,000 habitantes. En cuanto a tumores
embrionarios, la tasa de incidencia de los astrocitomas es
35% menor en nifios hispanos que en los nifios blancos no
hispanos (12).

En Colombia, la distribucion del cancer en nifios por grupos
de edad segun el Instituto Nacional de Cancerologia,
muestra que las neoplasias del SNC ocuparon en el afio
2009 el segundo lugar, y el quinto lugar para el afio 2010 y
2011 (10); sin embargo, a través de la historia, estos se han
posicionado casi siempre entre el tercer y sexto lugar. Segun
el manual de Atencion Integrada a las Enfermedades
Prevalentes de la Infancia de Colombia, el porcentaje de
presentacion de cancer del SNC en nifios menores de 15
anios representa el 22.1% de la totalidad de canceres en
dichapoblacion (12).

En Bucaramanga, en el afio 2006 se realiz6 un estudio en el
Hospital Ramén Gonzalez Valencia, donde se encontr6 que
la localizacién mas frecuente de los tumores del SNC
correspondieron a fosa posterior el 47.7%, hemisferio
derecho el 15.9%, tallo cerebral el 13.6%, de estos casos el
reporte histopatoldgico mas frecuente fue el MB, seguido de
astrocitoma de bajo grado y el ependimoma. No se
encontraron diferencias estadisticamente significativas
segun el sexo, edad del paciente y localizacion del tumor. Se
encontrd que la edad de mayor presentacion de tumores
cerebrales es entre los 5y 9 afios de edad (13).

Factores etiologicos

La radiacion ionizante: se ha relacionado con la aparicion
de tumores cerebrales, por ejemplo, en aquellos pacientes
que recibieron tratamiento de otro tipo de cancer (leucemia
linfociticaaguda) (4, 14). La exposicion infantil a la toma de
tomografia axial computarizada de craneo también puede
estar asociada con un mayor riesgo de tumores cerebrales.
Algunos autores han referenciado que el tumor mas
comunmente asociado a la radiacion son los gliomas
malignos seguidos por los meningiomas y los astrocitomas
debajo grado (15-17).

La exposicion radiacion electromagnética: aumenta el
riesgo 2.4 veces (18), aunque no estd asociado a la
exposicion de fuentes de calor eléctricas o aparatos
electrénicos de uso cotidiano (5).

Presencia de trauma al momento del nacimiento: por
cualquier mecanismo, entre los cuales se han descrito parto
en madre primeriza, uso de férceps o trabajo de parto
prolongado, aunque no es decisivo si aumenta o no el riesgo
de presencia de cancer cerebral, algunos estudios lo
confirmany algunos lo niegan (19).

Infecciones maternas y perinatales: aunque la asociacion
aun no es clara, algunos estudios han encontrado mayor
riesgo paratodos los tipos de tumores cerebrales (6).
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Sindromes genéticos: la literatura describe algunos
sindromes que aumentan el riesgo de desarrollar tumores
del SNC (7), entre los cuales se encuentra la
neurfibromatosis (20), sindrome de von Hippel-Lindau,
sindrome de Li Fraumeni, y sindrome de Turcot (21). En
cuanto a mutaciones especificas se ha asociado al tumor
teratoideo/rabdoide atipico el gen SMARCBI, y
alteraciones genomicas del BRAF, en especial la fusion del
KIAA1549 y BRAF (22), y la activacion de la via
ERK/MAPK; también se ha observado asociacion a
mutaciones en histona H3.3 y mutaciones en el gen TP5325,
aunque en menor frecuencia (23).

Malformaciones congénitas de SNC no asociadas a
defectos cromosomicos: de estas se ha documentado
relacidén con un aumento de riesgo en el cancer de SNC
(HR=2.40,95%CI: 1.43-4.02) (24).

Virus: un estudio realizado por Walshet et al., argumenta
que el parvovirus (SV-40) puede ser un factor etiologico
importante, debido a un aumento estadisticamente
significativo en la incidencia de este tipo de tumores
(especificamente MB, neuroblastoma, retinoblastoma,
astrocitoma) en nifios inmunizados con la vacuna del polio
salk contaminada con el virus anteriormente mencionado
(24).

Antioxidantes, frutas y verduras: su consumo parece
reducir el riesgo de tumores cerebrales, y también se ha
documentado una disminucion de laincidencia de gliomaen
nifios con una historia reportada de alergias (25, 26).

Clasificacion de los Tumores del SNC

Los tumores de SNC actualmente se clasifican segun la
cuarta edicion de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS), la cual muestra una adecuada correlacion clinico
patolégica y un enfoque en el prondstico. Los tumores del
SNC presentan una gran variedad de apariencias
histoldgicas y derivaciones citoldgicas, debido a la
complejidad del o6rgano al cual estan relacionados. Esta
clasificacion se basa en la morfologia, localizacidn,
distribucion de edad y comportamiento bioldgico. Ademas,
incluye criterios como el estado neurologico, las
alteraciones genéticas, los hallazgos radioldgicos, la
extension de la reseccion quirdrgica, si esta es posible y los
indices de proliferacion (27, 28).

La OMS en un sentido global caracteriza los tumores del
SNC segun el sistema u 6rgano comprometido: tumores
derivados del neuroepitelio, tumores de nervios craneales y
paraespinales, tumores de las meninges, tumores de células
germinales, linfomas y neoplasias hematopoyéticas,
tumores metastasicos y tumores de laregion selar (27, 28).

Dentro de los tumores derivados del neuroepitelio
encontramos grupos como son: tumores astrociticos, tumores
oligodendrogliales, tumores oligodendroastrociticos,
tumores ependimales, tumores de plexos coroideos y
tumores de la region pineal. Cabe destacar que los tumores
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derivados del neuroepitelio son los que han supuesto mayor
dificultad a la hora de definir patologia tumoral con base
comun genética ¢ histoldgica, debido a su gran variedad
morfologica y citologica, asi como por su posibilidad de
evolucionar hacia formas malignas (29, 30).

Gradacion de los tumores del SNC

El sistema de gradaciéon de los tumores del SNC surgid
como complementariedad al sistema de clasificacion, con el
fin de contribuir en el estudio prondstico de esta neoplasia
puesto que utiliza algunos datos clinicos y genéticos,
ademas de variantes histologicas, convirtiendo la gradacion
en un factor importante para predecir el comportamiento
biologico del tumor, y por lo tanto para la toma de decisiones
terapéuticas. Este sistema es una escala de malignidad
basada en criterios estrictamente histoldgicos previstos en
las anteriores clasificaciones de la OMS; sin embargo,
incluye algunas nuevas entidades tumorales, tales como el
glioma angiocéntrico, tumor papilar de la region pineal,
entre otros (30).

Elsistema de gradacion histologica se estratifica por grados,
delallV,siendolyIlde gradobajoy IIly IV dealto grado,
definiéndose cada grado de la siguiente manera:

Grado I: Incluye lesiones con bajo potencial proliferativo,
crecimiento expansivo, posibilidad de cura luego de la
reseccion quirurgica.

Grado II: Lesiones con bajo potencial proliferativo,
crecimiento infiltrante y tendenciaa la recurrencia.

Grado III: Lesiones con evidencia histoldgica de
malignidad, mitosis, anaplasiay capacidad infiltrativa.

Grado IV: Lesiones malignas, mitéticamente activas,
tendencia a la necrosis y evolucion rapida tanto pre como
postoperatoria.

Este sistema de gradacion es apenas un componente mas de
una combinacion de criterios que permiten predecir la
respuesta a una futura accion terapéutica. Para cada entidad
tumoral es necesario tener en cuenta otros criterios tales
como la localizacién, la edad, los hallazgos clinicos y
radiolégicos, los indices de proliferacion, que en conjunto
permiten predecir estimar un comportamiento prondstico. A
pesar de incluir esta gran combinacion de criterios, el
pronostico en pacientes con grado II tienen una
supervivencia de 5 afios aproximadamente, los grado I1I de
2-3 afios y los grado IV depende del régimen terapéutico
aplicado (31).

Entidades tumorales especialesy sus caracteristicas

Para la poblacion pediatrica es necesario centrarse en los
tumores embrionarios, y orientar una pequeifia seccidon hacia
los pineoblastomas. En cuanto a los tumores embrionarios,
corresponden al 20% de todos los tumores de SNC en
poblacion pedidtrica, su clasificacidén incluye el
meduloblastoma, el TNEP del SNC (Neuroblastoma del
SNC, ganglioneuroblastoma del SNC, meduloepitelioma,
ependimoblastoma)y tumor teratoideo/rabdoide atipico (3).

127



Med

UNAB

Giselly Mayerly Nieves-Cuervo, Edgar Fabian Manrique-Hernandez,
Sergio Andrés Ojeda-Rincon, Sneider Galvis-Pabén

Si se habla de meduloblastoma, por definicion estas
neoplasias pueden ser de fosa posterior y se dividen en 5
tipos histoldgicos: clasico, anaplasico, de células grandes,
nodular desmoplasico y con modularidad extensa o
MBAN. La variante desmoplédsica es mas comun en
lactantes y adolescentes, el subtipo nodular es de
predominio también en lactantes y es de buen prondstico,
los meduloblastomas al tener una gran carga genética en los
niflos tiene gran valor predictivo conocer su subtipo
biologicoy molecular (31, 32).

Los pineoblastomas son tumores del parénquima pineal, que
en cuanto a tratamiento y prondstico son muy parecidos a los
tumores embrionarios. Segun su tipo celular pueden ser
astrocitomas, tumores oligodendrogliales, gliomas mixtos y
tumores neuronales. Segiin la OMS se determind que la
variante pilomixoide del astrocitoma pilocitico pasa de ser
tumor grado I a convertirse en grado II. Aunque pueden
presentarse en cualquier lugar del SNC, cada variante tiene
predileccién por ciertos lugares; por ejemplo, el astrocitoma
pilocitico (80% de los astrocitomas) se localiza preferente-
mente en el nervio optico, quiasma optico e hipotalamo,
talamo y ganglios basales, hemisferios cerebrales, cerebelo,
tronco encefalico y, raramente, médula espinal (33).

Vol. 19(2):124-133, agosto - noviembre 2016

En cuanto a los tumores de células germinativas del
sistema nervioso central se ha descrito mayor incidenciaen
sexo masculino, se describe que tienen como region de
aparicion la pineal (dos veces mas frecuentes) o supraselar,
teniendo como caracteristica lesiones solitarias o multiples
(34). También se han documentado como areas de
aparicion, aunque poco comunes, los nticleos basales, los
ventriculos, el tdlamo, los hemisferios cerebrales y la
médula (35).

En la tabla 1 se muestra la clasificacion de los tumores del
SNC segun sulocalizacién segunla OMS (30).

Caracteristicas clinicas de los tumores del SNC

La clinica de este tipo de tumores en poblacion pediatrica
cambia con la ubicacion del tumor y la edad del nifio en el
momento de la presentacion (30). Los sintomas y signos
suelen ser de dificil identificacion e inespecificos (36).

Se hareportado en general, hastaun 38.7% de los pacientes
presentan como sintoma inicial una crisis convulsivay mas
del 50% sufrira alguna a lo largo de su enfermedad (37).
Seguido de cefalea, en un 35.2% de los casos, siendo este el
sintoma mas frecuente al momento del diagnoéstico,

Tabla 1. Clasificaciéon de los Tumores Cerebrales segun la Organizacion Mundial de la Salud, 2007

Tumores Infratentoriales

Tumores Supratentoriales

Tumores Paraselares Tumores de Médula Espinal

1) Astrocitomascerebelares 1)
(pilociticos, fibrilares). de grado |, astrocitomas de grado Il)
2) Meduloblastomas (clasicos, Astrocitomas de grado alto o malignos

desmoplasicos/nodulares, de

nodularidad extensa, 2) Gliomas mixtos
anaplasicos, de células 3) Oligodendrogliomas
grandes). 4)  Tumores neuroectodérmicos primitivos (TNEP) (neuroblastomas

3) Ependimomas (celulares,
papilares, de células claras, ~ 5) Tumores teatoideos/rabdoideos atipicos

taniciticos,anaplasico) 6) Ependimomas

4) Gliomas del tronco encefalico 7) Meningiomas
(gliomas pontinos intrinsecos ~ 8)
focales, tectales y gliomas 9)
exofiticoscérvicomedulares)

5) Tumores teratoideos/

rabdoideos atipicos. germinativas)

6) Tumores del plexo coroideo 10
(papilomas, carcinomas)

7) Tumores glio -neuronales del
cuarto ventriculo que forman glioneuronales papilares)

rosetas

Astrocitomas de hemisferio cerebral de grado bajo (astrocitomas 1)

(astrocitomasanaplasicos,glioblastoma de grado Il o de grado IV)

cerebrales, pineoblastomas y ependimoblastomas)

Tumores de la region pineal (pineocitomas, pineoblastomas,

Craneofaringiomas 1. Astrocitomas de hemisferio

cerebral de grado bajo

2) Astrocitomas diencefélicos (astrocitomas grado | o

astrocitomasgrado 1)

3) Tumores de las células
germinales (germinomas 2. Astrocitomas de grado alto

0 tumores no 0 malignos

germinomatosos) (astrocitomasanaplésicos y

glioblastomas)

3. Gangliogliomas

Tumores del plexo coroideo (papilomas y carcinomas)

4. Ependimomas

tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia,
tumores papilares de la region pineal, tumores de células

Tumores neuronales y tumores gliales mixtos neuronales
(gangliogliomas, astrocitoma/gangliogliomas desmoplasicos

infantiles, tumores neuroepiteliales disembrioplasicos, y tumores

11) Otros glio mas de grado bajo (tumores de células gigantes

subepindemarios y los xantoastrocitomas pleomorficos)

12) Metastasis extraneurales

Fuente: Adaptado de Louis DN, the 2007 WHO classification of tumours of the central nervous system (30)
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probablemente debido al aumento de la presion
intracraneana (38, 39).

En orden de frecuencia le siguen alteracion en la marcha,
papiledema, estrabismo, cambios de comportamiento,
macrocefalia, paralisis de los nervios craneales, letargia,
movimientos anormales de los ojos, hemiplejia, pérdida de
pesoy alteracion de la conciencia (8, 40).

Lahistoria natural de enfermedad puede presentar (8, 13):
Signos localizados: convulsiones, hemiparesias, perdida
hemisensorial e hiperreflexia.

Alteraciones oculares y visuales: amaurosis unilateral,
ausencia reflejo pupilar, ausencia de reflejo consensual,
alteraciones campos visuales.

Hipertension intracraneana: cefalea, vomito, ataxia
troncal, dismetria, nistagmos, incoordinacion de
extremidades.

Alteracion de los nervios craneales: paralisis de V, VI,
VII, IX par, diplopia, alteracion del habla, alteracion
para deglutir, incapacidad para conjugar la mirada,
incapacidad para lateralizar la mirada.

Endocrinopatias: diabetes insipida, alteraciones de
crecimiento, disminucion de la vision, alteracion de
los campos visuales.

Sindrome diencefélico: falla del crecimiento pondo-
estatural, emaciacidn, euforia, buen apetito.

Signosy sintomas segun el tipo de cancer

Astrocitoma infantil: su sintomatologia puede variar
dependiendo del origen del tumor (cerebro o la médula
espinal), tamafio del tumor, velocidad de crecimiento y la
edad de aparicion. Los sintomas que se presentan son dolor
de cabeza al despertar o que desaparece después de vomitar,
nausea, emesis, cambios visuales, auditivos o en la
capacidad de habla, pérdida de equilibrio y problemas para
caminar, debilidad o cambio en la sensibilidad de un lado
del cuerpo, somnolencia, cambios de comportamiento,
crisis convulsivas, pérdida o aumento de peso sin razén
conocida y en los lactantes aumento del tamafio de la
cabeza (41).

Astrocitomacerebeloso: representan el 12% de los tumores
intracreaneanos en los nifios, las manifestaciones mas
frecuentes son cefalea y posteriormente la sintomatologia
asociada al sindrome de hipertension endocraneana, en los
lactantes cuyas fontanelas no se han cerrado aun, presentan
sintomas tales como irritabilidad, vomito y aumento del
perimetro cefalico debido a la obstruccion y su consiguiente
hidrocefalia. En su evolucion clinica puede presentarse
hipotonia, dismetria, adiadococinesia, lateralizacion de la
marcha al mismo lado del tumor, ataxia del tronco y voz
escandida (42).

Meduloblastomas: debido a que en su mayoria surgen en la
region del cuarto ventriculo su sintomatologia temprana se
relaciona con la obstruccion del liquido cefalorraquideo
(LCR) y la hidrocefalia resultante, por lo que se puede
encontrar aparicion abrupta de dolores de cabeza, vomitos,
letargo, inestabilidad, nistagmo y/o papiledema. En los
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lactantes, la presentacion varia, incluyendo letargo
inespecifico, retrasos psicomotores, pérdida de los hitos del
desarrolloy dificultades en la alimentacion (7, 20).

Pineoblastomas: se presentan en los ultimos afios de la
nifiez, representan aproximadamente el 4% de los tumores
intracraneales. Su clinica se caracteriza por hidrocefalia,
debido a la obstruccion del LCR a la altura del tercer
ventriculo, anomalias en los movimientos oculares,
manifestados en pérdida de la mirada hacia arriba,
nistagmo de convergencia, y retraccion palpebral (7, 20,
30).

Glioblastoma multiforme: principalmente afecta el 16bulo
frontal, entre sus sintomas mas frecuentes se encuentran
cefalea, nauseas o vomitos y convulsiones. El papiledema
es el hallazgo fisico mds comun, también se puede
presentar ataxia, paralisis de los nervios craneales y
paresias (43).

Glioma del tronco encefilico infantil y tumor teratoideo/
rabdoide atipico: sus hallazgos clinicos mas frecuentes son
pérdida del equilibrio, problemas visuales y auditivos,
cefalea matinal o que desaparece después de vomitar,
nauseas y emesis, somnolencia inusual (8).

Pieloblastoma: hidrocefalia por obstruccion del LCR en el
tercer ventriculo con su consiguiente sintomatologia y otros
sintomas por presion en la parte posterior del tronco
cerebral, como anomalias en los movimientos oculares
(pupilas con poca reactividad a la luz, pero con reflejo de
acomodacion conservado, pérdida de la mirada hacia arriba,
retraccion o nistagmo de convergencia, y retraccion
palpebral (44-46).

Tumores de células germinativas del sistema nervioso
central infantil: polidipsia, poliuria, pubertad precoz,
disminucion en la vision, baja estatura, cefalea, nduseas,
vomito, astenia, adinamia, disminucion en el rendimiento
escolar (44).

Lesiones supratentoriales: suelen dar lugar a deficiencias
neuroldgicas focales, tales como hemiparesia, convulsiones
y pérdida del campo visual, esto depende de qué parte de la
corteza cerebral se encuentre afectada (47-50).

Diagnéstico de los Tumores del SNC

La historia clinica y la exploracion son la base del
diagnostico, pues estas permiten la sospecha y busqueda
rapida de esta lesion, pero el diagnostico definitivo se basa
en la identificacion de la lesion por neuroimagen, ya sea por
resonancia magnética o por tomografia axial computarizada.
Posteriormente, se requiere un examen histologico para
hacer un diagnéstico del tipo de tumor especifico (51).

Los tumores cerebrales infantiles dependen de la
localizacién del tumor, la biologia del tumor y la edad del
nifio, dificultando la identificacion de los sintomas, lo que
se asocia con una mayor morbilidad, aumentando la
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probabilidad de deterioro cognitivo y trastornos
psicosociales (45, 52).

Existen diversos marcadores tumorales en sangre o LCR,
que son importantes para la orientacion del tipo de tumor,
ademas, son ttiles para la valoracion del grado de reseccion,
la respuesta al tratamiento y la presencia de recidiva, pero,
como se escribio con anterioridad, el diagndstico definitivo
se hace por medio de neuroimagen, ubicandose en primer
lugar la resonancia magnética seguida de la tomografia
axial computarizada, siendo las técnicas mas destacadas las
siguientes (29, 53):

Tomografia axial computarizada (TAC): la TAC simple y
contrastada sigue siendo una alternativa valida en ocasiones
donde no se cuenta con la posibilidad de realizar una
resonancia magnética (53). La TAC proporciona datos
sobre: a) presencia o ausencia de tumor; b) tamaiio del
mismo; c¢) forma y densidad tumoral; d) localizacion; e)
comportamiento tras la administraciéon de contraste; f)
calcificaciones, zonas de necrosis y quistes; g) edema
peritumoral; h) desplazamientos y herniaciones cerebrales;
i) afectacion de estructuras dseas; j) presencia de
hidrocefalia; k) hemorragia tumoral y otros (29).

Resonancia magnética (RM): 1a RM proporciona (46, 53):

1. La posibilidad de efectuar cortes en cualquier plano y
direccion del espacio: axial, sagital, coronal y oblicuo.

2. Altaresolucion de contraste.

3. Puede detectar rotura de la barrera hematoencefélica
mediante el uso de contraste intravenoso paramagnético
(gadolinio).

4. La RM ofrece un buen mapa vascular no invasivo, en

ocasiones sin necesidad de administrar contraste
intravenoso.

Angiografia cerebral: constituye el estudio de eleccion en
sospecha de lesiones vasculares (aneurisma y angiomas).
La realizacion de una angiografia cerebral estd indicada en
tumores con gran vascularizaciéon para conocer los vasos
afluentes a la neoplasia, sobre todo si se contempla la
posibilidad de embolizacion preoperatoria como parte del
tratamiento (45).

Tratamiento de los tumores del SNC

Las principales opciones de tratamiento se enmarcan en
cirugia, quimioterapia y radioterapia. Hay que destacar aqui
que el tratamiento de los tumores del SNC en los nifios
requiere un abordaje en equipo, coordinando las diversas
especialidades que colaboran en el tratamiento en Comités
de Neuro-Oncologia Pediatrica. Por otra parte, se hace
necesaria la participacion de estas unidades en estudios
cooperativos nacional e incluso supranacionales para poder
adquirir la suficiente experiencia que requiere la practica de
lamedicina basada en la evidencia.

Algunos tumores poseen una sensibilidad notablemente alta
a los tratamientos de radioterapia y quimioterapia, una vez
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determinado el diagnostico histoldgico sin la necesidad de
una reseccion quirtrgica. De la misma manera en tumores
en areas elocuentes la reseccion quirurgica puede no ser
posible (51). Para la mayoria de los tumores la opcion
preferida es el abordaje directo, con intencion de excéresis
total, o lo mas amplia posible, dependiendo de la naturaleza
del tumor y de su localizacion, siendo lo anterior esencial
para la posterior eficacia de la radioterapia y quimioterapia
(51).

Cirugia: cumple dos objetivos principales que son
establecer un diagnostico de certeza y reducir el volumen
tumoral. La opcion preferida es el abordaje directo con
intencidn de exeresis total o lo mas amplia posible, para ello
existen técnicas como: la microcirugia, técnicas de cirugia
minimamente invasiva, localizacion intraoperatoria
tumoral mediante ultrasonidos, registros neurofisioldgicos
intraoperatorios, neuro-navegacion, laser, aspirador
ultrasénico, TAC intraoperatoria (45).

Radioterapia: entre los factores a considerar para el inicio
de radioterapia se encuentra el tiempo adecuado de
aplicacion, lamodalidad mas apropiada, la toxicidad a corto
y largo plazo para la radiacion sola y en combinacioén con
quimioterapia. Se deben tener en cuenta los efectos de la
radiacion ionizante en el sistema nervioso, debido a que
muchos pacientes recibiran radioterapia en algin momento
de su tratamiento, previo consentimiento informado de los
padres o tutores (51). Por otro lado, la radioterapia local esta
indicada en tumores malignos, en propensos a recidivar, en
exéresis incompletas, e incluso en tumores de bajo grado
inextirpables (45, 47).

Quimioterapia: se emplea en tumores como el
meduloblastoma de alto riesgo y los astrocitomas de alto
grado; la quimioterapia puede seguir a la radioterapia, o
puede precederla, puesto que reducen los niveles de
radiacion necesarios y ayuda al control del tumor si se aplica
antes (48). Las ventajas que se aducen para la quimioterapia
postoperatoria son: i) el aprovechamiento de la ruptura de la
barrera hematoencefalica, producida por la cirugia; ii) la
quimioterapia es mas eficaz antes de que la radioterapia
produzca cambios vasculares que impiden el paso de estas
drogas (45).

Diagnéstico diferencial

Teniendo en cuenta que los signos y sintomas de los tumores
del SNC en nifios son inespecificos, estos pueden ser mal
diagnosticados como enfermedades comunes de la infancia,
como la gastroenteritis viral, y cefalea tensional y migrafia
(46).

La cefalea se manifiesta a lo largo de horas o dias, por lo que
se clasifica como subaguda, por lo que es necesario para el
clinico tener en cuenta los signos caracteristicos de cada una
de sus causas para un correcto diagnéstico diferencial. En
caso de tumores de SNC la cefalea puede ser causada por
hipertension intracraneal debido al tumor, acompafiada de
los otros sintomas y signos secundarios; o por hidrocefalia,
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un absceso cerebral, entre otros. Por lo tanto, debe ser
confirmada su etiologia por medio de TAC o RM cerebral
(49).

El vértigo, principalmente a causa de tumores de fosa
posterior, caracteristicamente es leve, dura meses y esta
acompafiado de ligero nistagmo, puede haber presencia de
papiledema bilateral, abolicién del reflejo corneal
ipsilateral o signos de lesion de los pares craneales V, VI,
VII, X, y XI, ademads de signos cerebelosos ipsilaterales y
signos piramidales contralaterales, estas caracteristicas son
esenciales para sus sospecha y asi realizar una resonancia
magnética para el descubrimiento del tumor. Si esto no se
cumple podria confundirse con una epilepsia del 16bulo
temporal, insuficiencia vertebrobasilar, vértigo posicional
benigno o alguna patologia del oido medio (50).

Los diagndsticos diferenciales proporcionados por
neuroimagen son de tipo: a) infecciosas: tuberculosis, absceso
pidgeno, cisticercosis, toxoplasmosis, micosis, virales,
sarcoidosis. b) Vasculares: ancurismas, malformaciones
arterio-venosas, vasculitis primaria del sistema nervioso,
hemangiomas, cavernomas, evento vascular cerebral. c)
Otras: radionecrosis, cerebritis, lesiones quisticas benignas,
disgenesias cerebrales focales (51).

Conclusiones

Los tumores del SNC son una entidad que afecta a un gran
porcentaje de la poblacion pediatrica, siendo la segunda
causa de muerte infantil, solo superado por la leucemia, que,
si bien no tiene una forma identificada de prevencion en la
actualidad, con una sospecha temprana y un diagndstico
eficiente puede disminuir los indices de morbimortalidad.
Por lo tanto, es importante entrenar al médico de atencion
primaria en la correcta identificacion de los signos y
sintomas cardinales para la identificacion eficaz y asi
obtener una remision en estadios tempranos del tumor, pues,
aunque estos son inespecificos, debe estar dentro de los
posibles diagnodsticos diferenciales una patologia de este
tipo.

Los sintomas mas frecuentes son vomito, cefalea, ataxia,
sintomas visuales y alteraciones motoras. Es evidente la
falta de informacion concluyente en cuanto a factores de
riesgo o etioldgicos; sin embargo, los mas representativos
son virus, sindromes genéticos, infecciones maternas y
perinatales, exposicion a radiacion electromagnética e
ionizante; y algunos otros discutidos como la presencia de
trauma al momento del nacimiento. Ademas, existen
documentados factores protectores tales como consumo de
antioxidantes, frutas y verduras, ¢ historia reportada de
alergias.

La epidemiologia de Colombia es escasa, encontrandose
solo 2 estudios nacionales de esta poblacion, por lo que se
abre un campo para investigaciones futuras.
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