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Tumores de fosa posterior

en pacientes pediatricos y su
correlacién clinica, radiolégicay

RESUMEN

Introduccién: 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. Después
de la leucemias son la segunda
causa de cancer infantii mas
frecuente.

Objetivo: Conocer la fre-
cuencia y correlacion radioldgica
con el comportamiento clinico
patologico de los tumores de
fosa posterior en los nifios
atendidos en el Hospital San
José Tec de Monterrey.

Material y método: Estudio
descriptivo, retrospectivo, reali-
zado con base en los registros
hospitalarios de 47 pacientes
pediatricos con diagnostico de
tumores en fosa posterior, aten-
didos en el Hospital San José

anatomopatologica

Tec de Monterrey de enero de
1990 a mayo de 2009. Se ob-
tuvieron las variables de: edad,
sexo, manifestaciones clinicas,
localizacion, extension del tumor
y tipo histoldgico; medidas de
tendencia central, de dispersion,
posicion, variables cuantitativas
y las frecuencias observadas en
las variables cualitativas.
Resultados: EI mayor por-
centaje de tumores de fosa
posterior se registré en los gru-
pos de edad de 1-5 afios (21)
y 6-10 (13), que representaron
45 y 28%, respectivamente. El
mayor volumen estadistico de
tumores de fosa posterior fue
de astrocitoma (34%), seguido
de meduloblastoma (21.3%),
ependimoma (19.1%), glioma
(12.8%), oligodendroglioma
(4.3%), ganglioglioma, menin-
gioma, hemangioblastoma,
papiloma de plexo coroides
(2.1%). Los sintomas iniciales

que sintieron los pacientes con
tumores de fosa posterior fue-
ron: cefalea y vomito (40.4%)
y solo vomito (25.5%). El 53.2%
de los pacientes no tuvo sinto-
mas acompafantes.

Conclusién: Con el paso
de los anos la frecuencia por
sexo y grupos de edad sigue
siendo la misma, al igual que
el diagnodstico tumoral que al
estudiarse con tomografia com-
putada o resonancia magnética
con contraste han tenido el
mismo comportamiento descrito
en otras series.

Palabras clave: tumores de
fosa posterior, nifios, correlacion
clinica, radiolégica, anatomopa-
toldgica.
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Introduccioén

Los procesos neoformativos se comportan como
lesiones expansivas intracraneales que aparecen
en un tejido de especializacion funcional, con com-
plejas relaciones con los tejidos y el resto de los
érganos con una particular separacion topografica.

Estas lesiones tumorales, por sus caracteristicas
histoldgicas, por su comportamiento biolégico, por
tener una baja capacidad de crecimiento y de metas-
tatizacion fuera del sistema nervioso central (SNC),
se diferencian del resto de los tumores sélidos del
organismo.’

Los tumores primarios del sistema nervioso central
constituyen alrededor del 2% total de las neoplasias
en adultos y 20% del total de neoplasias en nifios, y
constituyen, después de la leucemias, la segunda causa
de cancer infantil mas frecuente.?
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ABSTRACT

Background: Primary tumors
of the central nervous system
represent about 2% of total adult
malignancies and 20% of all
malignancies in children. After
the leukemias are the second
most common childhood cancer.

Objective: To determine the
frequency and radiological co-
rrelation with clinicopathologi-
cal behavior of posterior fossa
tumors in children treated at
the Hospital San Jose Tec de
Monterrey.

Material and methods: des-
criptive study, carried out based
on hospital records of 47 pe-
diatric patients diagnosed with

posterior fossa tumors treated
at the Hospital San Jose Tec de
Monterrey in January 1990 to
May 2009. Variables were: age,
sex, clinical features, location,
extent of tumor and histologi-
cal type, measures of central
tendency, dispersion, position,
quantitative variables and the
observed frequencies for quali-
tative variables.

Results: The highest percen-
tage of posterior fossa tumors
occurred in the age group of 1
to 5 years (21) and 6 -10 (13),
which represented 45 and 28%
respectively. The major statis-
tical volume of posterior fossa
tumors was astrocytoma (34%),
followed by medulloblastoma
(21.3%), ependymoma (19.1%),
glioma (12.8%), oligodendro-

glioma (4.3%), ganglioglioma,
meningioma, hemangioblasto-
ma, papilloma choroid plexus
(2.1%). The initial symptoms
experienced by the patients
with posterior fossa tumors were
headache and vomiting (40.4%)
and only vomiting (25.5%).
53.2% of patients had no ac-
companying symptoms.
Conclusion: Over the years
the frequency by sex and age
group remains the same, like
tumor diagnosis by computed
tomography or magnetic reso-
nance imaging with contrast
have had the same behavior
described in other series.

Key words: posterior fossa
tumors, children, clinical corre-
lation, radiological, pathological.

Los tumores de la fosa posterior representan, en la
poblacion pediatrica, 48% del total. EI meduloblasto-
ma, el astrocitoma cerebeloso, el ependimoma y los
gliomas del tronco cerebral componen 95% de todos
los tumores que aparecen en este compartimento.’

Casi todos los tumores aparecen de forma espora-
dica y son de etiologia desconocida.*

Los tumores de fosa posterior es probable que
causen tempranamente obstruccion de la circula-
cion del liquido cefalorraquideo, por la afectacion al
ventriculo.?

Los signos cardinales de la masa intracraneal en
nifos son: a cefaleas, vomitos faciles o en proyectil,
crisis convulsivas, irritabilidad, alteraciones motoras;
estas manifestaciones dependeran de la localizacion
del tumor.®

El prondstico dependera de la naturaleza del tumor,
de su localizacion, del momento en que se realice el
diagndstico.

Antecedentes

En Estados Unidos, cada afio se diagnostican entre
1500 y 2000 tumores cerebrales nuevos en nifios, lo
que supone 20% de la muerte por cancer en nifios y
la segunda causa de muerte, solamente superada por
traumatismos.” 13

El resultado final de una vigilancia epidemiolégica
(Surveillance, Epedemiology, and End Results, SERR)
de 1973 a 1987 fue de una incidencia de neoplasias del
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SNC de 2 a 19 por 10,000 personas /afio."?

El dato obtenido por la SERR entre 1973 y 1982
demuestra una incidencia anual de 24.5 nifios con
tumores del SNC por millén de nifios, comparado con
29.4 por millén de nifios/afo para la leucemia linfoblas-
tica aguda.'®1°

En nuestro pais, en 1987, 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 causas de muerte, después de las malfor-
maciones y de los accidentes, en el grupo de edades
comprendidas entre 1y 4 afios."

Un estudio realizado en el Instituto de Neurologia y
Neurocirugia, de enero de 1980 a diciembre de 1997,
se obtuvo un porcentaje significativo de tumores ce-
rebrales pediatricos (> al 50%) con predominio de
los infratentorial. Reportaron que la edad al momento
del diagnostico estuvo entre 8 meses y 15 afnos; la
proporcion varon/mujer fue de 1,1/1, predomino la
localizacion cerebelosa y el tipo histologico reportado
fue el meduloblastoma.’

Tumores malignos del sistema nervioso central

En Estados Unidos la frecuencia de estas neoplasias
es de 2.2 casos por 100,000 por afo, independiente-
mente de la raza.

Los tumores primarios malignos del sistema ner-
vioso central en el Registro Nacional de Tumores en
México entre los afios 1983 y 1984 representaron 12%



de todas las neoplasias.>'>61 Constituyen un grupo
heterogéneo de neoplasias, tanto desde el punto de
vista clinico, de sus caracteristicas histopatoldgicas,
como de pronostico y tratamiento.?

Es el tumor sélido mas frecuente en la edad pediatri-
ca, ocupa el segundo lugar entre todas las neoplasias
malignas, unicamente antecedida por las leucemias
agudas.

La edad de presentacion es entre los 5 y los 10
afios de edad. El sexo masculino es discretamente
mas afectado.®

Los tumores cerebrales pueden aparecer a cual-
quier edad, pero cada uno de ellos tiende a tener su
mayor incidencia a una determinada edad. Los tumores
metastasicos son frecuentes en los adultos, pero son
relativamente raros en los nifios.

Epidemiologia

Dos terceras partes, aproximadamente, de todos los
tumores intracraneales que aparecen en nifios de entre
2 y 12 anos de edad son los infratentoriales (localiza-
dos en la fosa posterior). En los adolescentes y en los
lactantes menores de dos afios de edad, los tumores
aparecen con igual frecuencia en la fosa posterior y en
la regién supratentorial.®®

Anatomia patolégica y patogenia

En los nifios hay dos tipos histolégicos principales
de tumores cerebrales: los tumores de células gliales
y los que proceden de las células neuroectodérmicas
primitivas.

Los tumores de células gliales son los mas fre-
cuentes, contienen tipos celulares diversos, conllevan
distintos prondsticos, y engloban el astrocitoma, el
ependimoma y el glioblastoma multiforme.

Los tumores neuroectodérmicos derivan, probable-
mente de una linea celular primitiva, indiferenciada,
y pueden aparecer en cualquier lugar del sistema
nervioso central, como en el cerebelo (meduloblasto-
ma), el cerebro, la médula espinal y la glandula pineal
(pineoblastoma).

Algunos tumores son peculiares por proceder de res-
tos embrionarios, como el craneofaringioma,™ que tiene
su origen en la bolsa de Rathke; los tumores dermoides
y epidermoides, que se originan en la invaginacion
que sufren células epiteliales durante el cierre del tubo
neural y el corddn, que se desarrollan en restos de la
notocorda embrionaria.

La patogenia de los tumores cerebrales es compleja
porque son muchos los factores que influyen en su
desarrollo. Los procesos que se producen por anoma-
lias del desarrollo de la cresta neural se asocian, con
frecuencia, con tumores del SNC 49111516

Los dos tipos de neurofibromatosis se asocian con
una alta incidencia de tumores cerebrales: gliomas

del nervio éptico y astrocitomas de bajo grado en la
neurofibromatosis, asi como neurinomas del acusti-
co y meningiomas en la neurofibromatosis.? Algunos
pacientes que por presentar procesos del cuero cabe-
lludo, recibieron radioterapia durante su infancia, afios
después tumores craneales.

A veces, aparecen tumores cerebrales secundarios
después de recibir radioterapia como tratamiento de un
tumor cerebral primario o en la irradiacion profilactica
de la leucemia linfoblastica.?

La evolucion de un tumor cerebral implica mutacio-
nes o pérdidas secuenciales de genes especificos.
Por ejemplo, en los gliomas se encuentra con mucha
frecuencia una pérdida del 17p, independientemente
de su grado, mientras que en los gliomas de alto grado
tiene lugar una pérdida adicional en el 9p. En el caso
del glioblastoma multiforme, la variante mas maligna
aparece, con frecuencia, la adicién o pérdida de un
fragmento del cromosoma diez.*'"®

Otros tumores se asocian con la pérdida no aleato-
ria de porciones cromosdémicas: el meningiomas con
parte del cromosoma 22 y el meduloblastoma con un
segmento del 17p, no relacionado con el gen supresor
de los tumores p53.

Diversos factores de crecimiento parecen desarrollar
un importante papel en el crecimiento y progresion de los
tumores cerebrales. En los gliomas se ha demostrado
la existencia de un receptor aberrante para el factor de
crecimiento epidérmico y en los meningiomas se ha
encontrado una alteracion del receptor para el factor de
crecimiento de origen plaquetario y un aumento de ex-
presion de su ligando, el factor de crecimiento de origen
plaquetario. Aun quedan por aclarar el papel exacto y
las consecuencias moleculares de los oncogenes. 516

Etiologia

La etiologia de estos tumores es desconocida, aun
cuando existe una serie de entidades o factores predis-
ponentes. Los agentes exdégenos han sido raramente
implicados como causa de tumores cerebrales, se ha
sugerido que los nifios cuya madre tomo barbituricos
durante el embarazo, tienen alto riesgo de desarrollar
tumor cerebral. Se han reportado casos de meningio-
mas posteriores a traumatismos y radiaciones. Los
tumores linforeticulares del SNC han sido reportados
en nifios con sindromes de inmunodeficiencia he-
reditaria o en nifios que han recibido tratamiento
inmunosupresor.

A continuacién se presentan las entidades mas
comunes y los tipos de tumores correspondientes
(Cuadro I-11)."

Manifestaciones clinicas

Los tumores del sistema nervioso central pueden
cursar durante un tiempo sintomaticos, en ocasiones
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Cuadro I.

Padecimientos

Tipo de tumor

1. Fancomatosis (sindromes neurocutaneos)
a) Neurofibromatosis, meningioma
b) Esclerosis tuberosa
c) Enfermedad de Von Hippel Lindau

2. Nevo con carcinoma de células basales (sindrome
de Gorlin)

3. Ataxia telangectasia

4. Sindrome de Turcot

5. Papiloma del plexo coroide

6. Pineoblastoma

7. Monosomia 22

8. Cromosomas extra grupos 6-12 y 4-5

9. Radiacion

10. Inmunosupresién congénita-adquirida

11. Compuestos organicos

12. Exposicion a campos electromagnéticos

Glioma del nervio éptico

Gliomas de los hemisferios

Tumores de glia, ependimoma

Hemangioblastoma cerebeloso, tumores de la retina,
Tumores Extracraneanos

Meduloblastoma

Meduloblastoma
Meduloblastoma
Pinealoma
Retinoblastoma trilateral
Meningiomas
Meduloblastoma
Gliomas, meningiomas
Linfomas del SNC
Tumores del SNC
Tumores del SNC

Cuadro ll. Clasificacion histolégica de la Organizacion Mundial de la Salud 1"

A. Tumores de glia

1. Astrocitoma astrocitico

Astrocitoma anaplasico

Tumores de células gigantes

Sub ependimario

Astrocitoma de células gigantes (glioma de células gigan-
tes)

2. Tumores de la oligodendroglioma

3. Tumores ependimarios

Ependimoma

Ependimona anaplasico

Ependimona mixopapilar

4. Tumores de los plexos coroides
Papiloma de los plexos coroides

Tumor anaplésico de los plexos coroides
5. Gliomas mixtos

6. Glioblastoma multiforme

B. Tumores neuronales

1. Gangliocitoma

2. Ganglioglioma

3. Ganglioglioma anapléasico

de inicio insidioso, lento y progresivo o con manifesta-
ciones clinicas de inicio subito.

Su forma de manifestarse es muy variada y depen-
de de su localizacion, tipo y velocidad de crecimiento,
asi como de la edad del nifio. En general, hay dos
formas distintas de presentacion: sintomas y signos
de hipertensién intracraneal y signos neurolégicos
foca|es_1,4,11,15,16

El sintoma mas comun es la cefalea, acompafiada
de nauseas y vomitos matutinos, alteraciones visuales

188 Octubre-Diciembre 2010

C. Tumores neuroectodermos primitivos

1. Tumor neuroectodermico primitivo

. Tumor neuroectodermico primitivo con diferenciacion:
. Astrocitica

. Ependimaria

. Neuronal

. Oligodendroglioma

. Mixta

. Meduloepitelioma

D. Tumores de células de la glandula pineal

1. Pinealoblastoma (neuroectodermico primitivo)
2. Pineocitoma

WO OO TN

E. Tumores provenientes de meninges
1. Meningioma

2. Papila

3. Anaplasico

F. Otros

(incluyen craneofaringeomas, adenomas de hipofisis ger-
minales, Linfomas, Tumores metastasicos)

(diplopia, papiledema, etc.), mentales (somnolencia,
irritabilidad, alteracion de la personalidad) y endocri-
nas.'*

Los tumores de fosa posterior producen inicialmente
sintomas y signos de hipertension intracraneal, debido a
que la obstruccion de las vias de comunicacioén discurre
en el liquido cefalorraquideo y a la hidrocefalia.’? 15

Los tumores supratentoriales se asocian con mayor
frecuencia con anomalias focales, como signos de
afectacion de vias largas y crisis epilépticas.



Cuadro lll. Clasificacién por localizacién anatémica.™

A. Tumores de la fosa posterior

. Astrocitoma

. Meduloblastoma

. Ependimoma de cuarto ventriculo
. Glioma de puente

. Tumores dermoides intracraneanos
. Hemangioblastoma del cerebelo

. Ependimona supratentorial

. Oligodendroglioma

. Papiloma de plexos coroideos

10. Meningioma

©oOoO~NO O~ WN=

B. Tumores de regioén del tercer ventriculo

1. Tumores del quiasma y nervio éptico

2. Craneofaringioma

3. Tumores de glandula pineal

4. Tumores de la pared y piso del tercer ventriculo

Los cambios de personalidad son, con frecuencia,
el primer sintoma de un tumor cerebral, independien-
temente de su localizacion.

El nino, semanas o meses antes de que se descubra
el tumor, puede volverse aletargado, irritable, hiperac-
tivo u olvidadizo, o puede disminuir su rendimiento
escolar. No se sabe con certeza si estos cambios de
comportamiento se deben a la hipertension intracra-
neal, a la localizaciéon del tumor o a ambos factores.
Estos problemas de comportamiento suelen remitir
considerablemente después que el tumor se extirpa y
se normaliza la presion intracraneal.!21.15

La hipertensién intracraneal se manifiesta por: cefa-
lea, vomitos, diplopia y edema de papila; abultamiento
de la fontanela en el lactante y un aumento del tamafo
de la cabeza (macrocraneo). Al principio, la cefalea
tiende aparecer por las mafianas y se alivia al poner-
se de pie, pues la posicion erecta favorece el retorno
Venoso_2,11,15,16

La cefalea se describe como generalizada y cons-
tante, aunque puede ser intermitente y empeorar
con la tos, el estornudo o la defecacion. Es tipico
que la cefalea se acompane de vomitos que, con
frecuencia, alivian el dolor de cabeza. Los tumores
que ocupan el cuarto ventriculo suelen causar vo-
mitos persistentes.

Los nifios con tumores cerebrales cuyo sintoma
inicial son los vémitos, suelen verse sometidos con
frecuencia a distintos estudios del aparato digestivo.'®

La historia clinica y la exploracion neurolégica
completas evitan, en muchos casos, esas pruebas
innecesarias. La diplopia es un sintoma frecuente de
los tumores de la fosa posterior. Los nifios no suelen
quejarse de vision doble, porque parece ser que supri-
men con rapidez la imagen del ojo afectado.

C. Tumores de los hemisferios cerebrales
1. Astrocitoma cerebral

2.

Glioblastoma multiforme

3. Astrocitoma de células gigantes
D. Tumores menos frecuentes con diferentes localizaciones

1. Astroblastoma

2. Espongioblastoma

3. Sarcoma de células polimorfas
4. Sarcoma cerebral

5. Fibrosarcoma

6.
7
8
9
1

Rabdomiosarcoma

. Microglioma y microgliomatosis

. Neurocitoma

. Melanoma de las meninges

0. Tumores metastasicos y/o que infiltran el SNC

La exploracion de los movimientos oculares muestra
un estrabismo secundario a la afectaciéon del nervio
motor ocular externo, del motor ocular comun o con
menos frecuencia, del patético.

Algunos nifios con diplopia la compensan inclinando
la cabeza, en un intento por alinear las dos imagenes.

Lainclinacion de la cabeza y la rigidez de nuca pue-
den indicar, también, una herniacion de las amigdalas
cerebelosas. En esta situacion, una puncién lumbar
puede aumentar la herniacién y causar la muerte. El
nistagmo es un signo relevante de los tumores de fosa
posterior. Los tumores cerebelosos unilaterales produ-
cen nistagmo horizontal, que aumentan al mirar hacia
el lado de la lesion.

Los tumores que se localizan en el vermis cerebeloso
posterior o en el cuarto ventriculo producen nistagmo
en todas las direcciones de la mirada.

Los tumores del tronco del encéfalo pueden causar
un nistagmo horizontal, vertical o rotatorio.

El edema de papila es el sello de la hipertension
intracraneal, pero es importante recordar que en el
lactante la separacion de las suturas craneales y el
abombamiento de la fontanela anterior pueden des-
comprimir el craneo. En este caso, la cabeza puede
continuar aumentando de tamano sin la presencia de
otros signos ni sintomas de hipertension intracraneal,
siendo llamativa la ausencia de edema de papila. Un
aumento de presion intracraneal muy rapido o pro-
longado puede conducir al coma con la alteracion de
las constantes vitales. Ademas de bradicardia, pulso
irregular e hipertensién sistémica, se altera el patron
respiratorio (triada de Cushing). Inicialmente a una
hiperventilacion que, si no hay tratamiento, progresa
hacia una respiracion ataxica e irregular y posterior-
mente a parada respiratoria.’?1
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La omisién mas importante al explorar a un nifio
con cefalea y vomitos es olvidar explorar la retina y el
nervio optico.

El oscurecimiento de la visién, o vision borrosa, es un
sintoma grave que indica vasoconstriccion intensa de
los vasos cerebrales y herniacion cerebelosa inminente.

La pérdida de visién, que se manifiesta por torpeza
al caminar o en el lactante, por retraso en el desarrollo
asociado a movimientos erraticos de los ojos o nistag-
mo, es un sintoma caracteristico de los gliomas del
nervio optico o de la compresion del quiasma 6ptico
por masas hipofisarias o supraselares.?®

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.™"6

Los tumores del vermis cerebeloso producen ataxia
del tronco que, cuando se afecta el cerebelo anterior.
se producen importantes alteraciones de la marcha,
con un tipico aumento de la base de sustentacion.2'”

Diagnéstico

Historia clinica: Es importante valorar los factores
predisponentes mencionados; interrogar sintomas
como cefalea, vomitos, alteraciones visuales, auditivas
y fenédmenos convulsivos.

Examen fisico: se evalua cuidadosamente los
pares craneales, sistema cerebelo-vestibular, al-
teracidon en la sensibilidad, movilidad y estado de
conciencia.?"

Estudios de gabinete: incluye estudios simples como
radiografia de craneo en proyeccion antero posterior y
lateral, en la que se podra visualizar la separacion de
suturas (en nifios menores de 18 meses), calcificacio-
nes, lesiones liticas, etc.5"

Ademas, gammagrafia simple cerebral, tomografia
computada (TC) simple y con medio de contraste y re-
sonancia magnética simple y con gadolinio, especifica
para determinar el sitio anatomico del tumor.

La TC simple con contraste detecta lesiones en el
95% de los casos. Ocasionalmente, la angiografia
puede ser usada pre-quirurgicamente para determinar
la vasculatura y la anatomia vascular en lesiones corti-
cales, pineales o supraselares y descartar la presencia
de malformaciones.®

La resonancia magnética tiene ventajas comparada
con la TC, no hay exposicion a radiacion no requiere
medios de contraste intravenoso y se obtienen image-
nes en multiples planos.

El diagnéstico definitivo es el estudio histopatoldgico,
através de una biopsia insicional, excisional, reseccion
parcial o completa, la que no se realiza facilmente en
sitios de dificil acceso, como en los tumores del puente
y del tronco cerebeloso."17
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Tratamiento

Antes de la intervencién quirurgica deben indicarse
anticonvulsivantes porque existen areas epileptogenas;
la difenil hidantohina se usa a dosis de 4- 8 mg/kg/dia.

La dexametasona puede puede indicarse para re-
ducir el edema peritumoral.

La hidrocefalia puede estar presente en varios pa-
cientes con tumores del sistema nervioso central, esto
se debe a la obstruccion del liquido cefalorraquideo por
lo que requeriran drenaje ventricular externo. 151618

Los tumores del SNC en pediatria son operados via
craneotomia y requieren manitol para reducir la presion
intracraneana. Los tumores encapsulados pueden
resecarse en su totalidad.

La radioterapia juega un rol de gran magnitud en
los niflos con tumores de SNC; sin embargo, existen
muchas complicaciones de éste, pues pueden inducir
a edema cerebral, alopecia y eventualmente eritema
cutaneo en la primera semana del tratamiento.

Terapia con Gamma Knife. Tratamiento en el que
se utilizan rayos gamma, 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. Los rayos gamma apuntan hacia el tumor
desde muchos angulos diferentes a la vez y envian
una dosis grande de radiacion exactamente al tumor
en una sesion de tratamiento. Este procedimiento es
un tipo de radiocirugia estereotactica.

Este bisturi de rayos gamma y el programa compu-
tarizado asociado de planificaciéon de tratamiento les
permite a los médicos administrar dosis intensivas de
radiacion en la(s) zona(s) a tratar con poco efecto en
los tejidos circundantes. El bisturi de rayos gamma
se puede usar para muchos tipos de problemas, por
ejemplo, para tratar ciertos tumores malignos que
aparecen en el cerebro o llegan a este 6rgano (tumo-
res cerebrales primarios o metastasicos), tumores
cerebrales benignos (meningiomas, adenomas de la
pituitaria, neuromas acusticas), defectos de los vasos
sanguineos (malformaciones arteriovenosas) y proble-
mas funcionales (neuralgia del trigémino). Se estan
estudiando posibles usos futuros para la epilepsia y
el mal de Parkinson. El bisturi de rayos gamma por
lo general no es util en zonas que miden mas de tres
o cuatro centimetros.?

Los agentes quimioterapéuticos continuan demos-
trando utilidad en el tratamiento de estos nifios; no
obstante, existen varias consideraciones al respecto;
entre ellas la barrera hematoencefalica y la limitada
penetracion de las moléculas de alto peso molecular.
Las drogas mas usadas son nitrosoureas, procarba-
zina, 5 fluoracilo, metotrexato y cisplatino.™



Prondstico

Dependera de muchos factores, entre ellos la
histologia del tumor; entre mas indiferenciado, las po-
sibilidades de curacion seran mas limitadas; entre otros
factores esta el sitio anatémico de implantacion, ya que
en tumores del puente y tronco cerebeloso la reseccion
no es posible debido a la localizacion.®

Material y métodos

Estudio retrospectivo descriptivo, de las historias
clinicas de los pacientes pediatricos ingresados al
Hospital San José por consulta o emergencia, con
diagndstico de tumor cerebral localizados en la fosa
posterior de enero 1990 a marzo del 2009. Se reunieron
47 casos donde establecimos tipo de tumor, sexo, edad,
sintomas de aparicion, y diagnostico definitivo que se
establecié luego de la intervencion quirdrgica, donde
se tomaron diferentes cortes en cada caso y fueron
enviados al departamento de patologia desde donde
se reporto el diagnostico definitivo.

l. Universo de estudio

El universo fueron todos los pacientes que asistieron
a la consulta durante el periodo de estudio con diagnos-
tico de tumor de fosa posterior confirmado radioldgico, e
histopatolégicamente y que cumplieron con los criterios
de inclusion; la muestra quedé comprendida con 47
pacientes que reunieron los criterios, cuyas edades
variaron entre 12 meses y 18 afios media de 6, 6 afos.

De dichos pacientes se obtuvieron datos sobre el tipo
de manifestaciones clinicas presentadas en el momento
en que se realizo el diagnostico de tumor intracerebral,
tipo histoldgico y localizacion del tumor; se agruparon
segun la localizacion y el tipo histolégico mediante el
informe anatomopatoldgico final del material biopsiado
después de la intervencion quirurgica.

Se consideré como localizacion primaria del tumor al
sitio donde se origina, asi obtuvimos lesiones tumorales
en cerebelo, tallo cerebral y cuarto ventriculo, lo que
se obtuvo del informe quirdrgico.

Los sintomas mas frecuentes de presentacion
incluyen: cefalea, vomito, vértigo, hemiparesia, con-
vulsiones, ataxia, irritabilidad.

El sitio primario de aparicion fue considerado segun
su localizacion en la fosa posterior, cerebelo, tallo ce-
rebral, IV ventriculo.

Los tipos de celularidad predominante fueron: células
gliales, células neuronales, glandula pineal, meninges.

Resultados

Se analizaron 47 pacientes que cumplieron los crite-
rios establecidos. Se agruparon de la siguiente manera:
menor de 1 afios 2 casos (4%), 2-5 afos (45%), 21
casos, 6- 10 afios con 13 casos (28%) 11 a 15 afios
(17%) 8 casos y 16 18 afos (6%).

El promedio de los pacientes fue de 4. 5 afios cumpli-
dos al momento de la evaluacién, y un afo la edad de
mayor frecuencia en la base, la mitad de ellos mostraron
una edad de 6 afios 0 menos, esto con una variabilidad
de los datos en relacion con el promedio de 4.67 afios,
63.8% de los pacientes pertenecen al género masculino
y el restante 36.2% al género femenino; al respecto del
tiempo de evolucién, se encontré una media de 114.6
dias, los 30 dias fueron el periodo mas frecuente entre
los pacientes, el 50% de los mismos tuvo un tiempo de
evolucién maximo de 56 dias, con una variabilidad de
dichos datos en relacion con la media de 160.254 dias.

En lo concerniente al sintoma inicial en los pacientes
evaluados, la cefalea ocupa el primer lugar, seguido de
vomito y crisis convulsivas, como se aprecia en la Figu-
ra 1, en cuanto a la presencia o ausencia de sintoma
acompanfante, este adolecio en 53.2%, comportandose
el porcentaje restante segun se muestra en la Figura 2.

Se observa la ausencia de signos relevantes en
68.1%, en el restante 31.9% los de tipo cerebeloso
ocuparon el primer lugar en 17%, seguido de papilede-
ma y sindrome de neurona motora superior en 12.8%
y 2.1%, respectivamente (Figura 3); la localizacion de
los tumores fue primordialmente en el cerebelo en 80.9
como se muestra en la Figura 4. La prevalencia de
hidrocefalia en el grupo estudiado se ubicé en 29.8%.

En cuanto a estudios de imagen diagndstica obteni-
dos se agruparon en RMN con contraste con 28 casos,
RMN-TAC con 7 casos, RMN-TAC con contraste con
4 casos, TAC con 3 casos, TAC con contraste con 2
casos, RMN con 1 caso, TAC con melografia con 1
caso, e indeterminado con 1 caso, por lo que el analisis
de esto nos resulto que el principal estudio diagnéstico
utilizado fue el RMN con contraste en el 61.7%, segui-
do de RMN - TAC y RMN - TAC con contraste en el
14.9% y 8.5% respectivamente (Figura 5), se observo
la consistencia mostrada en la Figura 6 (siendo solido
el tipo predominante), el 95.7% de los casos captaron
el contraste utilizado.

Al analizar los resultados reportados por patologia, el
astrocitoma, meduloblastoma y ependimoma ocupaban
los primeros lugares diagndésticos (Figura 7), siendo el
principal tipo de célula predominante la de tipo glial en el
93.6% seguido de glial/neuronal, meninges y neuronal
en 2.1% en cada caso (Figura 8).

El porcentaje de reseccion promedio en los pacientes
fue de 86.39%; 100% fueel porcentaje de reseccion
mas frecuente. La mitad de los casos mostr6 un valor
maximo de 95% o menos, esto con una variabilidad
de los datos en relaciéon con el promedio de 18.535%;
las frecuencias de derivacion, cirugia (craneotomia),
radioterapia y quimioterapia se muestran en la Figura 9.

Se comparan todas la variables mencionadas me-
diante pruebas de hipotesis para medias (en el caso
de las variables cuantitativas) y para proporciones en
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Figura 1. Distribucion porcentual de los pacientes evaluados, segun sintoma inicial.
N= 47 pacientes / Fuente. Historia clinica
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Figura 2. Distribucion porcentual de los pacientes evaluados, segun sintoma acompafiante.
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Figura 5. Distribucion porcentual de los pacientes evaluados, segun tipo de estudio utilizado.
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evaluados, segun consistencia del tumor.

el caso de las variables cualitativas, a una confiabilidad
del 95%, con factor de segmentacion el resultado pro-
puesto por patologia, agrupando dicha segmentacién
en: astrocitoma, ependimoma, glioma, meduloblastoma
y otros, sin diferencia estadisticamente significativa
entre los cruces (p mayor a 0.05).

Tumores en fosa posterior

Meduloblastoma

El meduloblastoma es la segunda neoplasia mas
comun en cerebros pediatricos, seguidos solo por el
astrocitoma. Representa aproximadamente el 38% de
los tumores en fosa posterior.”?

El cerebelo es la localizacién mas comun para el
meduloblastoma (94:4%), y la mayoria se levanta en
la linea media del vermis. Hay otras localizaciones
que estan mas laterales, dentro del mismo hemisferio
cerebral , la edad de presentacion tipica es en nifios
mayores, adolescentes y adultos. La diferencia de la
localizacion se relaciona por la migracion de las células

no diferenciadas del velum posterior medular en direc-
cién superior y lateral.

Caracteristicas clinicas

La mayoria de los pacientes tienen sintomas en me-
nos de tres meses, después de la apariciéon del tumor,
uno de ellos es la cefelea que puede ser generalizada o
localizada en la regidn suboccipital), vomito persistente,
con o sin nauseas.

La tomografica representa una certeza diag-
nostica al encontrar un tumor cerebeloso, de
comportamiento isodenso, que se origina en el ver-
mis, rodeado de edema vasogénico, hay evidencia
de hidrocefalia, y un realce homogéneo del material
de contraste. Este tipo de hallazgo corresponde al
89%, pero siempre se debera incluir como diag-
nostico diferencial la presencia de un Astrocitoma
pielocitico juvenil.

En cuanto en la RM se encontrara un tumor de com-
portamiento hipointenso en T1, con una variable en la
intensidad de sefial en T2. Casi siempre se observa de
comportamiento mas heterogéneo que el reportado en
la TC (Figura 10 Ay B).

El subtipo clasico de la mayoria de los estudios
histopatolégicos analizados corresponde al desmopla-
sico, mas frecuente en pacientes adultos, y de mejor
prondstico. Se ha relacionado con una apariencia
morfolégica que recuerda un racimo de uvas, de tipo
nodular. El de peor prondstico es el de células ana-
plasicas con supervivencia de 50% - 80% a 5 afios en
general. Se ha demostrado que es de mejor pronostico
en pacientes jévenes cuyo rango de edad varia entre
los 9 afios, y de predominio en el sexo femenino y
cuyo tratamiento previo sea el quirdrgico con reseccién
total del tumor. Se ha comprobado que los pacientes
con este subtipo son los de peor pronéstico (Figuras
10 Cy D).
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Figura 7. Distribucion porcentual de los pacientes evaluados, segun reporte de patologia.
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Figura 8. Distribucién porcentual de los pacientes
evaluados, segun tipo de célula predominante

Tratamiento

La reseccidon quirdrgica y el restablecimiento de
la circulacién son el objetivo principal de este tipo de
cirugia. Otras alternativas que se deberan considerar
por sus caracteristicas radiosensibles usada desde
los tiempos de Bailey y Cushing, los cuales documen-
taron su experiencia de 20 casos. Por lo que no es
sorprendente que la combinacién de cirugia y la tera-
pia con radiacion, sea lo mas utilizado en este tipo de
pacientes. Desafortunadamente se ha documentado
defectos secundarios importantes, como telagiectasia
y malformacién cavernomatosa. Una caracteristica
especial es la asociacion directa con el carcinoma de
células nevoides.

Gliomas cerebrales

Los gliomas se encuentran exclusivamente en nifios,
sobre todo entre los de 4 y 9 afos. El astrocitoma pielo-
citico juvenil es el subtipo mas comun y corresponde a
85% de los gliomas cerebelares. El astrocitoma difuso
es el segundo en frecuencia; en cambio, el astrocito-
ma maligno es raro en esta localizacion. Los cuadros
clinicos tipicos son de un nifio con cefalea, vomito y
papiledema.
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Figura 9. Distribucién porcentual de los pacientes segun
terapia recibida; derivacion, cirugia (craneotomia),
radioterapia y quimioterapia.

Los estudios de imagen (TC y RM) identifican una
masa solida,(20%) o heterogénea solida y quistica
(80%), que se realza tras la administracion de contraste.

Histopatoldgicamente los tumores pielociticos estan
bien circunscritos y bien caracterizados por un patrén
bifasico que varia en proporcién de las células bipola-
res de Rosenthal y la pérdida de células multipolares
microquisticas.

La reseccién quirurgica total es curativa en 95 a
100% de los casos. El APJ puede estabilizarse por
largos periodos o puede regresar espontaneamente;
sin embargo, se ha demostrado que los gliomas en
pacientes con neurofibromatosis | pueden ser mas
agresivos. Los nifios con estos tipo de lesiones son
inoperables, ya que envuelven las meninges y requieren
terapia adicional, para la tumoracion residual el cual
puede permanecer silente por afos. El uso de Quimio-
terapia y radiaciéon debe ser reservada para tumores
que demuestran un claro crecimiento o cambios en la
sintomatologia (Flgura 11 Ay B).



Astrocitoma Pielocitico Juvenil (APJ)

El Astrocitoma Pielocitico juvenil es el mas comun
de las neoplasias pediatricas del sistema nervioso
central y el mas comun de los tumores pediatricos
cerebelosos.

Ocurre mas comunmente en nifios y jovenes adultos,
el 75 % de los casos se manifiesta durante las dos
primeras décadas de la vida.®® No hay predileccion
por el sexo.

Caracteristicas clinicas

La presentacion clinica del APJ varia de a cuerdo a
su sitio de origen, cefalea, vomito, vision borrosa, diplo-
pia y dolor de cuello son los sintomas principales.'®

Hay una caracteristica especial de dicho tumor, y es
gue se ha encontrado una asociacién con la Neurofibro-
matosis tipo |, especialmente para tumores localizados
en el nervio 6ptico.

Las caracteristicas Histologicas se ha encontrado
un tipo de morfologia bifasico (con pérdida de los com-
ponentes gliales y la presencia de regiones lipoides
compactas) La presencia de cuerpos granulares eosin-
ofilos (Proteina droplets), Fibras Rosenthal, y el subtipo
Pilomixoide tiene afinidad por la regién hipotalamica."

Caracteristicas de Imagen

El Astrocitoma pielocitico cerebral y cerebeloso tie-
nen un comportamiento bien definido por tomografica
computada, tienen una apariencia redonda u oval, de
forma lisa, con una medida de aproximadamente 4cm,
hay la presencia de quiste y en ocasiones algun tipo
de calcificaciones.

En numerosas series se ha encontrado que muchos
de estos tumores el (82%) los cuales estan de loca-
lizacion cerca del sistema ventricular, y casi el 94%
tiene un realce muy intenso, tipico de esta tumoracion

Figura 10. 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.

Figura 10 C y D). Formacion de pseudorrosetas ocasionales. También se observan zonas de diferenciacion glial
y neuronal que se disponen entre las areas mas indiferenciadas, con transicion entre las zonas indiferenciadas

y las mejor diferenciadas.
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Figura 11 A) RM sagital, que muestra la presencia de
lesion heterogenea con halo irregular hipodenso en el
hemisferio cerebeloso y hacia el vermix, que se identifca
en la imagen B) con patrén quistico por degeneracion
y/o necrosis.

tras la administracion de material de contraste por via
Intravenosa.'?1314

Hay cuatro patrones representativos de imagen que
se han descrito .A) La presencia de una masa con una
imagen quistica, la cual no realza y un nédulo mural
que realza intensamente, esto constituye el 25%. B)
Masa con componente quistico cuya pared realza y un
intenso realce del nédulo mural 46% C) masa Necro-
tica con un area central la cual no realza y constituye
el (16%), y D) por ultimo la presencia de una masa
predominantemente solida , la cual puede o no tener
un componente solido.(17%)."

La serie realizada por Hence, demostré que dos ter-
ceras partes de los casos presentan la clasica imagen,
la cual se manifiesta con una masa con componente
quistico y un nédulo mural el cual realza con el material
de contraste (Figura 12 A-E).

Tratamiento

Algunas de las manifestaciones clinicas varian de
acuerdo a su diferente localizacion , y el tratamiento
que se vaya a instalar dependera del origen. Se ha
comprobado que la reseccién cerebral y cerebelosa
del APJ, es el tratamiento de eleccion y generalmente
con resultados curativos si se reseca la masa en su
totalidad.®'®'” Para las lesiones menos favorables por
ejemplo (Ganglio Basales) , la reseccion estereotactica
puede ser usada.

La Radioterapia causa un factor importante de
morbimortalidad en nifios menores de 5 afios , y si
desaparecen los sintomas habla de una menor recu-
rrencia.'®"”

Pronéstico, recurrencia y diseminaciéon

Se ha comprobado que el pronéstico para los pa-
cientes con APJ es excelente, con aproximadamente
10 afios de sobrevida que corresponde a 94% y a los
20 afios un 79%.
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Ependimoma

Tumor que se desarrolla a partir de las células
ependimarias situadas en cualquier sitio del sistema
ventricular y de la medula. Es habitualmente de na-
turaleza benigna, pero puede producir metastasis e
instalarse de nuevo. Generalmente proceden del suelo
del IV ventriculo.

Epidemiologia

Constituye el 6% de los gliomas, 8-10% de los tu-
mores cerebrales en nifios.

63% de los gliomas intramedulares.de los cuales
aproximadamente el 60-70 % son Infratentoriales y
comprenden el 25 % de los de la region del IV ventriculo.

Anatomia patologica

Se localiza en ventriculos y cono medular. La ma-
yoria suelen ser benignos, pero son mas anaplasicos
cuanto mas jovenes son los pacientes, también pueden
ser malignos.

Macroscopia: tejido tumoral grisaceo, granuloso,
frecuentemente con transformacién quistica, a veces
con calcificaciones Microscopia: parénquima tumoral
hecho de células de mediano tamafio, nucleos cir-
culares u ovalados, citoplasma en regular cuantia,
eosinofilo palido. La celularidad y carga cromatinica
de los nucleos es variable. Microarquitecturas: la mas
frecuente es la corona radiada, menos frecuentes son
rosetas y tubulos.

Las células se disponen alrededor de los vasos for-
mando pseudo-rosetas (Figura 13 A y B).

Clinica

Cuando presentan hidrocefalia se suelen manifes-
tar por signos de hipertensién endocraneal (Cefalea,
nauseas, vomitos).Se debe a una obstruccién en los
ventriculos. Los vomitos suelen ser matutinos. Si se
presentan por sintomatologia cerebelosa suelen de-
butar con ataxia de tronco y apendicular, por lo que
a pueden tropezar o caminar de manera torpe 0 no
coordinada. Los sintomas dependeran del tamafio y de
la localizacion del tumor.A nivel supratentorial pueden
dar en el 30 % de los casos crisis epilépticas.

Diagnéstico

El diagnéstico por imagen mas interesante lo aporta
la RM.

El diagndstico diferencial se plantea con el Me-
duloblastoma (este suele arrancar del fastigium y
el ependimoma del suelo). Los Astrocitomas (hipo-
intensos) y el atrapamiento del IV ventriculo. Los
ependimomas suelen tener calcificaciones, necrosis
central y ser mas heterogeneos con tendencia al cre-
cimiento dentro del ventriculo (Figura 14 A-D).
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Figura 12 A) y B). RM en imagenes ponderadas en T1y T2, donde se identifica masa de componente quistico
predominante, ocupando la totalidad del hemisferio cerebelosos derecho, con desplazamiento del vermis hacia
la izquierda, rodeada de un area de edema perilesional.

Figura 12 C). RM con contraste en axial donde se observa laimagen quistica ocupando la totalidad del hemisferio
cerebelosos derecho y la cual tras la administracion de material de contraste presenta un realce intenso de la
capsula del mismo. D) imagen sagital observese el nédulo mural que realza intensamente tras la administracion
del contraste.

Figura 12 E). Células tumorales de estirpe astrocitica, de mediano tamario, leve a moderadamente atipicas, sin
mitosis, dispuestas en una densa trama de fibrillas gliales con abundantes fibras de Rosenthal.

Tratamiento

El tratamiento de eleccion es la cirugia combinada
(extirpacion maxima posible) con radioterapia de 45-48
Gy sobre lecho tumoral. Solo Radioterapia espinal en
el caso de metastasis espinal, aunque la profilaxis es
un tema controvertido.

peratorios de TAC/RM presentaban restos tumorales,
ninguno sobrevivido 10 afos. En estas dos series, la
supervivencia a los 10 afos, con estudios de neuro-
imagen postoperatorios negativos, fue de 75y 71%,
respectivamente.

Entre los factores de buen prondstico recogidos en
la literatura, podemos citar: la edad superior a los 10

Pronéstico

La supervivencia media a los 5 afios oscila entre el 20
y 65% en funcion, entre otros factores, de la edad del pa-
ciente,® el grado histologico,”? y la extension de la exéresis
practicada.?"?? A los 10 afios se reduce hasta el 15- 40%.
En las series de Pollack et al ® y de Healey et al,?4
describia aquellos pacientes que en los estudios posto-

anos?® la mayor duracion de la sintomatologia, la resec-
cion completa y los restos operatorios inferiores a 1,5
cm? La causa primordial de mortalidad es la recidiva
tumoral local.?"*

La diseminacién leptomeningea aparece hasta en
el 30% de los pacientes®3® y es mas frecuente en los
pacientes pediatricos; sin embargo, en muchas ocasio-
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nes ésta cursa de forma asintomatica y es un hallazgo
en la autopsia.

Oligodendroglioma

El oligodendroglioma ocupa el tercer lugar en los
gliomas, es muy comun, lo cual representa aproxi-
madamente el 2%-5% de los tumores primarios del
cerebro, y el 5% y 18% de todas las neoplasias gliales,
y en la poblacion pediatrica lo cual corresponde al 1%.
La mayoria de estos tumores son de localizacion su-
pratentorial siendo el I6bulo frontal la afectacidon mas
frecuente (50% -65%). Otros sitios primarios del tumor
s e incluye el cerebelo (3%), medula espinal (j%), lep-
tomeninges (también llamado oligodendrogliomatosis),
también a nivel del Angulo cerebelo pontino, ventriculos
cerebrales, retina y nervio optico.

Los pacientes con oligodendroglioma tienen una
media de edad de 35 a 45 afios, un pequefo porcen-
taje aproximadamente el 6% se levanta en nifios, cuyo
rango de edad corresponde 6 a 12 anos.
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Figura 13 A) y B). Hay la formacion de coronas
radiadas perivasculares. Noétese la zona anucleada
inmediatamente alrededor de los vasos. Tejido tumoral
celularidad relativamente baja, nucleos ovalados, con
poca cromatina.

L

Caracteristicas clinicas

Van de acuerdo al crecimiento de esta tumoracion, el
oligodendroglioma tipicamente demostroé tener una lar-
ga presentacion clinica, frecuentemente 5 afios o mas.

Apoplejia (35%-85%) es el sintoma mas comun y
esta en relacién a la actividad tumoral, con su con-
siguiente afectacion de la sustancia gris. El dolor de
cabeza es el sintoma mas comun, le sigue cambios en
el status mental, vértigo, nausea, sintomas visuales, y
debilidad.

Imagen

Las caracteristicas radiolégicas encontradas en la
tomografia computada , son de predominio hipodenso
lo cual constituye el 60% , mientras que el 23% es de
caracteristicas isodensas y el 6% tiene comportamiento
hiperdenso . Las caracteristicas de las calcificaciones
usualmente son gruesas y estan presentes aproxi-
madamente entre el 20% y 91% de los casos. Se ha
documentado que la imagen por RM es superior a la
TC. Generalmente los tumores tienen comportamiento
hipointenso comparados con la sustancia gris en T1
e hiperintenso en T2, comparado a la sustancia gris.

Anatomia patologica

Aspecto macroscopico

A pesar de ser tumores infiltrantes, por lo general
muestran limites bien definidos, y a ello contribuye
su alta densidad celular, lo que hace que el limite con
el tejido adyacente sea neto confiriéndoles una falsa
apariencia de buena limitacion. Es tipica la invasién del
cortex adyacente, ya que afectan fundamentalmente
la sustancia blanca y corteza cerebral adyacente. La
consistencia es soélida, aunque pueden presentar areas

Figura 14 A). RM axial sin contraste en el cual se observa la masa ocupando la totalidad de la fosa posterior,
B) posterior a la administracion de contraste presenta un realce heterogéneo.

Figura 14 C). Imagen en T2 coronal donde se identifica dilatacion del sistema ventricular, secundario a la masa
que ocupa la totalidad de la fosa posterior y la cual se identifica de morfologia heterogénea. D) Imagen sagital
T1, se identifica la masa ocupando la totalidad del cuarto ventriculo.
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de reblandecimiento de aspecto mucoide, e incluso
quistificaciones y en un numero elevado de casos es
posible observar focos de calcificacion.

Aspecto microscépico

Las células se disponen con un patrén de crecimiento
sélido, muy proximas entre si, en el seno de un inters-
ticio escaso formado por fibras de mielina existentes y
algunas prolongaciones astrociticas atrapadas, lo que
confiere al tumor el aspecto de un “panal de abejas”. La
neoplasia en general crece a modo de sabana amorfa,
pero a veces zonas paucicelulares alternan con otras
nodulares de mayor densidad. Las mitosis estan au-
sentes o son muy escasas (Figura 15A y B).

Tratamiento

La reseccion quirurgica es el tratamiento de elec-
cién para muchos pacientes con un tumor de tipo
oligodendroglial, ya que se ha documentado que la
reseccion total es el gold estandar. Sin embargo , la
naturaleza infiltrativa de este tumor, hace que sea
imposible la reseccién completa, por lo que el uso de
radiacion postoperatoria esta indicado, y en la cual se
ha demostrado que tiene un beneficio, ya documen-
tado a largo plazo, las contraindicaciones principales
corresponden principalmente, a la larga duracién de
los efectos secundarios.

La quimioterapia se creia que no era de utilidad en
el tratamiento de los oligodendrogliomas hasta 1988
cuando caincross y McDonald reportaron la increible
respuesta a la quimioterapia, mas evidente en pacientes
del subtipo anaplasico, los medicamentos utilizados
son procarbazine, lomustine y vincristina (PCV). Los
numerosos estudios han documentado la respuesta
favorable y con resultados similares ya descritos aproxi-
madamente 70%.

La siembra Leptomeningea se ha reportado en
aproximadamente 1%-14% de los casos de los oligo-
dendrogliomas.

Los tumores de los plexos coroideos son poco fre-
cuentes, representando el 0-5% de todos los tumores
cerebrales en nifios y adultos.

Figura 15 A). Células tumorales dispuestas en lobulillos
delimitados por estroma fino, vascularizado. B) células
tumorales de limites netos, citoplasma claro, de aspecto
6pticamente vacio.

Los tumores del plexo coroideo son:

Papiloma del plexo coroide y el Carcinoma del
plexo coroide

El carcinoma de plexos coroideos (CPC) es una
rara neoplasia maligna intracraneal que representa
entre el 20 y 30% de los tumores de plexos coroideos.
Aparece predominantemente en nifios y se localiza en
un ventriculo lateral. En adultos se debe diagnosticar
con precaucion, ya que es excepcional en este grupo
de edad, y se debe realizar el diagnéstico diferencial
con la metastasis de un adenocarcinoma.

ElI CPC se presenta habitualmente de forma espora-
dica, aunque algunos casos aparecen en el contexto del
sindrome de Li-Fraumeni, una rara afectacion autoso-
mica que se caracteriza por agrupamiento de tumores,
predominantemente sarcomas, canceres de mama,
tumores cerebrales y carcinomas adrenocorticales,
diagnosticados antes de los 45 afos.

Imagen

Enla TC sin contraste aparecen como una masa bien
delimitada de 3 a 6 cms. de diametro, iso o hiperdensa
en el 75%. La imagen es lisa en el 29%, lobulada en
19% e irregular en 52%. *'¢Tienden a englobar el plexo
coroideo y por su caracter pedunculado puede obser-
varse desplazamientos. En el 24% de los examenes
se aprecian calcificaciones, mas frecuente en adultos
ya que el plexo suele estar calcificado. Cuando las
calcificaciones son extensas y se asocian a hidrocefalia
deben hacer sospechar plexus papiloma.®

No es rara la presencia de hemorragias. Con el
medio de contraste sufren un marcado reforzamiento
homogéneo aunque en los adultos puede ser mode-
radamente heterogéneo. La falta de homogeneidad,
hipervascularizacién, extensién mas alla del epéndimo,
edema e hidrocefalia leve se asocia con malignidad.®

EnlaRM la lesién se observa como sefal intermedia
en T1 y sefal intermedia e hipersefal en T2. Pueden
existir zonas de hiposefial en T1 y T2 que han sido
interpretadas y correlacionadas en la histologia como
necrosis. También pueden representar flujo sanguineo
regional aumentado, calcificaciones o antiguas hemo-
rragias."®

Las formas malignas se demuestran como una gran
masa irregular de sefial intermedia no homogénea en
T1 y sefial intermedia en T2. Se ha destacado que la
RM confirma lo observado en TC diferenciando mejor la
anatomia normal, el desplazamiento de estructuras de
linea media y podria evidenciar la dinamica circulatoria
del LCR. El uso de gadolinio contribuiria a diagnosticar
la siembra en el espacio subaracnoideo y a localizar
restos tumorales (Figura 16 Ay B).°

La arteriografia revela una imagen tumoral que se
alimenta por vasos coroideos. En tumores de angulo
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Figura 16 A) y B). RMN en imagenes ponderadas
en T1y T2. Donde se identifica la presencia de masa
heterogénea ocupando la totalidad del cuarto ventriculo
y que corresponde a un papiloma de plaxo coroide.

pontocerebeloso se observa un estiramiento de la
arteria cerebelosa poéstero inferior (PICA) %628 y una
dilatacion de la arteria cerebelosa antero inferior (AICA)
y sus ramas semejando la copa de un arbol, aspecto
gue para algunos es concluyente de papiloma.3®

Anatomia patologica

Los CPC, a diferencia de los papilomas de plexos
coroideos, tienen caracteristicas invasivas, areas de
necrosis, focos de hemorragia y en su mayor parte
pierden el patrén papilar, que se ve sustituido por nidos
y areas difusas de células anaplasicas con marcado
pleomorfismo y actividad mitética (Figura 17 A-C).

Tratamiento

El tratamiento mas adecuado parece ser la reseccion
completa del tumor. Mc Girr sostiene que éste por si

solo es en un 90% curativo. 22 Desgraciadamente no
siempre es posible, siendo dificultado por la extrema
vascularizaciéon del tumor y en la fosa posterior por
la proximidad con el tronco cerebral.?*. La tendencia
al sangrado obliga a transfusiones masivas de san-
gre, recomendandose en estos casos establecer 2 o
mas tiempos operatorios ."?> Se aconseja el abordaje
transcortical para los tumores del ventriculo lateral,
transcalloso en los del 3er ventriculo y transvermiano
en los del 4° ventriculo.

El rol de la radioterapia no esta claro. Se ha des-
tacado que no previene las recurrencias cuando se
ha realizado la reseccion subtotal. 22 Algunos pien-
san que reduce la vascularizacion y la secrecion de
LCR (24). Ausman et al.* la proponen de rutina en
el postoperatorio dado el alto porcentaje de siembra
subaracnoidea.

La quimioterapia en el ultimo tiempo ha surgido
como un complemento en el tratamiento de las formas
malignas. Las drogas llegarian directamente al tejido
neoplasico al no estar los plexos coroideos protegidos
por la barrera hematoencefalica.®

Produciria una reaccion fibrética con disminu-
cion de los vasos sanguineos y del componente
celular posibilitando la reseccién quirurgica com-
pleta.®33233 Ademas al estabilizar la lesién en el
tiempo permitiria posteriormente el empleo de otras
terapias.?"

Actualmente la sobrevida de plexus papilomas es
de 88% a los 5 afos, un 74% de ellos en excelentes
condiciones." En carcinomas la mortalidad es de un
50%, ocurriendo el fallecimiento entre 7 y 9 meses, lue-
go de la operacion, muchos permanecen severamente
incapacitados. Se ha demostrado, que la cirugia no
incide en el indice de secuelas, sino que dependen de
estado preoperatorio.

Figura 17 A) y B). La tumoracién presenta un patrén papilar y en su mayoria areas de patrén sélido. Las papilas
estan centradas por un eje fibrovascular y revestidas por células epiteliales con distintos grados de estratificacion,
citoplasma amplio eosindfilo y nucleos ovalados de tamafio variable, con cromatina tosca y algunas con nucléolo
prominente. En las zonas sdlidas las células son también de gran tamafio, eosinofilos, con nucleos atipicos y
presencia de células multinucleadas. El indice mitético es elevado, y se observan zonas de necrosis y focos
de hemorragia. C) Papiloma del plexo coroideo anaplasico, desorganizacion parcial de la arquitectura papilar,
aspecto poco diferenciado de las células y signos de crecimiento rapido (hipercromasia nuclear, mitosis).
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Gangliogliomas

Los gangliogliomas se incluyen dentro de un subgru-
po tumoral poco frecuente, denominados tumores de
células ganglionares, tumores glioneurales o neuro-
gliales, que representa entre el 0.4-2% de todos los
tumores del SNC llegando hasta el 7-14% en las series
pediatricas.?”?°34 En la mayoria de las series se observa
un predominio de los varones sobre las mujeres en
relacion 1:1 a 1:1.9.

Se pueden presentar a cualquier edad, existiendo ca-
sos publicado entre los 2 meses y los 80 anos, aunque
se trata en general de tumores infantiles.?%3

Topograficamente, los gangliogliomas pueden loca-
lizarse en cualquier punto del SNC, la gran mayoria se
situan en el I6bulo temporal, pero no son raros en el
I6bulo frontal.?”28:3233 Con menor frecuencia se observan
en el cerebelo, tronco cerebral, hipdfisis, pineal, talamo
e hipotalamo, tercer y cuarto ventriculo, nervio Optico
o en la medula espinal.

Clinicamente la mayoria de los gangliogliomas se
manifiesta con crisis epilépticas refractarias al trata-
miento farmacologico y con un tiempo de evolucion
superior a un ano en la mayoria de las series.?”:3134

Imagen

En la tomografia computarizada el 40% son hipoden-
sos, el 30% muestran un quiste hipodenso con un nédulo
mural isodenso, el 15% son isodensas y el otro 15% son
hiperdensas. Presentan calcificaciones entre un 20 y un
83% 2 y cuando se localizan cerca de la convexidad
pueden erosionar o expandir el craneo suprayacente de-
bido a su lento crecimiento. Suelen ejercer poco efecto de
masa y se acompanan de escaso edema vasogenico. En
el 50% de los casos se realzan con contraste.3*%

La angiografia cerebral, no esta indicada en la
mayoria de los casos, ya que al tratarse de un tumor
poco vascularizado, los Unicos hallazgos visibles son
los desplazamientos vasculares.

El diagnostico de eleccion es con RM, y aunque
se han descrito numerosas formas de sefal, en ge-
neral se presentan como masas bien delimitadas,
manifestandose en T1 como isointensas (40-70%),

hipointensas (20-40%) y en T2 hiperintensas (70-90%)
o isointensas (20-30%). Se realzan de forma variable
con la administracién de gadolinio y habitualmente de
forma heterogénea.

Tratamiento

El tratamiento de eleccion de los GG es la reseccion
quirurgica completa siempre que sea posible en cuyo
caso no serian necesario otros tratamientos coadyu-
vantes.

El ganglioglioma se considera un tumor no radiosen-
sible * por lo que la radioterapia solo deberia emplearse
en casos de recidivas no subsidiarias de nueva resec-
cion quirdrgica,?®2° en aquellos casos en los que se
observan astrocitos con de signos de malignidad,* o
cuando se produce una degeneracion maligna ?; sin
embargo dado que se trata de una estirpe tumoral de
baja malignidad y considerando los efectos deletereos
que la radiacion produce sobre el cerebro infantil es
dificil su justificacion actual.

El prondstico es en general bastante bueno cuando
se realiza una reseccion completa con indices de reci-
diva a los 2 afios del 3%, presentando en estos casos
una elevada tasa de malignizacion (Figura 18 A y B).*°

Hemangioblastoma

El hemangioblastoma capilar (grado | de la OMS) es
una neoplasia vascular benigna intraaxial, se forman
casi exclusivamente en la fosa posterior (es el tumor
primario intraaxial mas frecuente de la fosa posterior de
los adultos). Se han publicado menos de 100 casos de
ubicacion supratentorial, se presenta esporadicamente
y se asocia con la enfermedad del sindrome del tumor
familiar de von Hippel-Lindau (VHL).*” La enfermedad
de VHL se hereda a través de un rasgo autosémico
dominante y esta caracterizada por lo siguiente: heman-
gioblastomas capilares del SNC y la retina, carcinoma
renal de células claras, feocromocitoma, tumores pan-
credticos y tumores del oido interno.*”

El sindrome se relaciona con las mutaciones de la
linea germinal del gen supresor del tumor de VHL, el
cual se situa en el cromosoma 3p25-26. Se calcula

Figura 18 A) y B). Estudio de
RM axial en fase simple y con
contraste endovenoso, se identica
lalesion heterogenea hipointesa de
caracteristicas solidas, que muestra
reforzamiento en anillo de algunas del
las lesiones mas laterales.
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que la enfermedad de VHL se manifiesta a tasas de
1:36.000 a 1:45.500 de la poblacién del mundo. Los he-
mangioblastomas capilares, por regla general, afectan
a los adultos; la edad media de los pacientes con los
tumores en relacion con VHL es de 29 anos.

En los nifos normalmente los hemangioblastomas
cerebelosos se asocian a la enfermedad de von Hippiel-
Lindau con un predominio femenino.

Epidemiologia

Es el tumor primario intraaxial mas frecuente de
los que se forman en la fosa posterior de los adultos.
La localizacion mas frecuente, en el adulto, es en el
cerebelo en un 85%, médula espinal 3%, bulbo 2% y
cerebro 1,5%.3¢

Representa entre 1,5% y 2% de los tumores endo-
craneanos; y entre 7% y 12% de los ubicados en fosa
posterior.

Clinica

Clinicamente, los hemangioblastomas cerebelosos
se manifiestan con cefaleas, ataxia, edema papilar, o
nistagmus; aislados o asociados.**" Es posible la apa-
ricion de sintomas durante la gestacion o a posteriori
de una derivacion ventriculo peritoneal, por aumento
en el volumen del hemangioblastoma a expensas de
expansion en el componente vascular; e incremento en
el riesgo de sangrado. Las complicaciones hemorragicas
son excepcionales, casi exclusivas del hemangioblasto-
ma tipo 3 y caracterizadas por inicio ictal de sintomas.

Imagen

En TAC, la densidad del hemangioblastoma depende
de los componentes quistico o sélido o ambas; con hi-
podensidad e isodensidad respectivamente, y refuerzo
homogéneo postcontraste en éste ultimo. En RM el
componente quistico presenta sefial similar al LCR
en todos los pulsos. En las formas sélidas la sefal es
intermedia en T1 y alta en T2 con refuerzo homogéneo
postcontraste y visualizacion de estructuras con “vacio
de flujo correspondientes a vasos anormales.3¢%"

El uso de gadolinio permite individualizar el nédulo
mural en las formas quisticas y detectar localizaciones
encefalicas y/o medulares adicionales, clinicamente
“mudas”.

Tratamiento
Extirpacion con reseccion completa del ndédulo.

Meningioma

Los meningiomas representan el 20% de todos los
tumores intracraneales en hombres y el 38% en las mu-
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jeres predominando en la séptima y octava décadas de
la vida.Es un tumor frecuente -corresponde a 1 de cada
4 tumores primarios del Sistema Nervioso Central- y
es originado en las meninges, especificamente a nivel
de las células aracnoidales, por lo que puede aparecer
en cualquier sitio del Sistema Nervioso Central, tanto a
nivel cerebral como de la columna vertebral. Ademas,
suelen ubicarse entre el cerebro y la meninge, sin in-
filtrar los tejidos cerebrales ni espinales.

Muchos casos son esporadicos, y de etiologia
desconocida, mientras que otros presentan un patron
familiar, sin embargo, hay factores de riesgo reconoci-
dos. Las personas que han sido expuestas a radiacion,
sobre todo en la cabeza, tienen mas probabilidades de
desarrollar un Meningioma. La mutacién genética mas
frecuente relacionada con la presencia de meningiomas
es la inactivacion del gen de la Neurofibromatosis del
tipo I, en el cromosoma 22q.

Pero, la localizacion mas comun, es en la convexidad
cerebral (alrededor del cerebro) y en la Hoz (repliegue
meningeo que separa ambos hemisferios). En pocos
casos, se ubica dentro de los ventriculos cerebrales o
en estructuras meningeas de la parte basal, en estrecha
relacion anatémica con nervios craneales y estructuras
vasculares.

La presencia de meningiomas en la edad pediatrica
es relativamente rara, representan menos del 5% de
todos los tumores del sistema nervioso central en este
estadio de la vida.. Este factor hace que la experiencia
quede reducida respecto estas edades. Es caracteris-
tica la mayor afectacion de los varones en las edades
mas tempranas para invertirse a partir de los 10 afios
a favor de las mujeres.

La presentacion clinica a lo largo de los afios no
parece presentar grandes variaciones. Algunas localiza-
ciones (intraventriculares), poco habituales en adultos,
son mas frecuentes en edades infantiles.

El tamafio alcanzado en las edades pediatricas en
el momento del diagndstico llega a ser considerable.
La presentacién por imagen es mas anémala que en
las edades mas avanzadas.*!4?

La anatomia patolégica no varia con los afos. El
comportamiento tumoral sugiere ser mas agresivo en
las edades mas cortas (Figura 19 A-C).

Los sintomas son inespecificos, como la mayor parte
de las enfermedades que afectan al sistema nervioso
central. Pueden darse problemas de déficit de memoria,
hemiparesia (trastorno visual), alteraciones del lenguaje
y cambio de caracter por afectacion del 16bulo frontal.

Otro sintoma puede ser la apariciéon de signos irri-
tativos (crisis convulsivas) que, habitualmente, son
focales. Ademas, si se da hipertension endocraneana,
sera en relacion con el tamafio alcanzado, la velocidad
de crecimiento y la localizacion del tumor.



Figura 19 A-C). Imagenes de TC donde se identifica Imeningioma del &ngulo pontocerebeloso izquierdo con
reforzamiento al adminsitrar contraste endovenoso, muestra compresion del 4o0. ventriculo e hidrocefalia

obstructiva.

Tratamiento

En general, se tiene éxito con el tratamiento (o sea,
curacién), siendo la primera alternativa una cirugia
resectiva, lo que se ha visto facilitado con modernas
técnicas de neurocirugia como microcirugia, técnicas
de minima invasion y cirugia guiada por imagenes,
entre otras.

La radioterapia también puede ser una forma de
tratamiento o complemento a la cirugia en su forma de
radiocirugia o radioterapia conformacional, segun sea el
caso, con lo que se logra la “estabilizaciéon” de la lesién
en aproximadamente un 70% a 80%.4042

Por ultimo, hay muchos avances e investigaciones
en el campo de la genética molecular, epidemiologia y
receptores celulares que plantean un auspicioso futuro
en este campo de la neurooncologia.

Pero, en los casos de pacientes de edad avanzada,
hay que analizarlos en forma particular, ya que muchas
veces la historia natural de la enfermedad es mejor que
los riesgos de seguir otro tratamiento.

Prondéstico y sobrevida

El prondstico dependera de la situacion clinica, el tipo
histoldgico, el grado de reseccién, la localizacion del
tumory de la infiltracion del cerebro o la médula espinal.

Pero, en general, el tratamiento es exitoso, por lo que
los pacientes pueden recuperar su situacion personal y
laboral. Los pacientes con reseccion completa tienen ta-
sas de sobrevida libre de recurrencia a 10 afios de 80%
mientras que aquellos que tuvieron reseccioén subtotal
muestran tasas de recurrencia a 10 afos del 55%.43

Discusion
La literatura plantea que el Astrocitoma del cerebelo

constituye entre el 25% y 40% de todos los tumores de
fosa posterior en el nifio.® Es el primero en frecuencia

tanto en su localizacién en el cerebelo como entre los
tumores de fosa posterior y como ya se menciono en
nuestro estudio se evidencio que el tumor mas frecuen-
te de fosa posterior fue el Astrocitoma de localizacion
cerebelosa, estos datos coinciden con la bibliografia,
donde se refiere que e estos tumores se originan con
mucha frecuencia en el vermis cerebeloso y crecen
desde el techo del IV ventriculo ocupando el espacio
ventricular.

Dicho tumor en nuestra casuistica correspondio al
34%(16 casos), por lo cual sigue sido el primero en fre-
cuencia independientemente del tamafo de la muestra.

Como ya sefialamos es el tumor benigno Infraten-
torial mas frecuente en la edad pediatrica y el 80% de
ellos se detectan en la infancia, presentandose el 20%
en la etapa adulta.

La literatura revisada menciona otras localizaciones
como el tallo cerebral en el 10%. En nuestro estudio se
determino que los casos encontrados en esta localiza-
cién correspondieron al 18.8% de los casos y el 81.20%
restante correspondieron a la localizacién cerebelosa.

En cuanto a las manifestaciones clinicas es bien
sabido que la sintomatologia inicial depende de la lo-
calizacion, y que estos tienen una evolucién mas larga,
generalmente los localizados en el cerebelo comienzan
con cefalea, vomito, visién borrosa y papiledema vy
ataxia truncal. Estos datos coincidieron con los encon-
trados en nuestro estudio, predominando la cefalea
con 43.80% y en segundo lugar con 18.8% el vomito.

Imagen

El patron mas frecuentemente encontrado en la
tomografia es una masa hipodensa con nédulo mural
isointenso, que en la RM en imagenes ponderadas en
T1 es de comportamiento hipointenso y en T2 hiper-
intenso y el nédulo mural muestra un realce intenso,
hay otros tres patrones radioldgicos descritos como el
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realce en anillo del componente quistico, o la presencia
Unicamente de masa solida con areas que presentan
necrosis, o masa solida con minimo o casi nulo com-
ponente quistico.

El meduloblastoma es el segundo tipo de TFP con
asiento cerebeloso mas frecuente. Numerosas series
refieren que este tumor constituye aproximadamente
el 12% - 25% de todos los tumores cerebrales, otras
estadisticas internacionales sefialan que comprende
el 20% de todos los tumores primarios en la infancia y
que habitualmente asentado en el vermis cerebeloso.

En nuestro estudio, también ocupo el segundo lugar
en frecuencia con un porcentaje de 21.3% (10 casos).

Radiologicamente la literatura demuestra que las
caracteristicas de dicho tumor son de componente
mixto, e s decir, presenta aéreas solidas y quisticas
en la totalidad del mismo, las cuales tras la adminis-
tracion de contraste presentan un realce discretamente
heterogéneo.

En relacion con los sintomas clinicos la literatura re-
porta que son generalmente breves y transcurren en un
lapso menor a 3 meses de evolucion los mas frecuentes
reportados son cefalea, ataxia, espasticidad, y paralisis
d el VI par craneal. Estos no difieren a los encontrados
en nuestro estudio cuyo sintoma inicial correspondio6 a
cefalea con el 40% , empatado con.

E | tercer tumor en frecuencia reportado en nuestro
estudio es el ependimoma los cuales representan entre
el 2 y 6% de los tumores cerebrales en la poblacion
general, ascienden al 10% en la infancia y llegan hasta
el 30% en los nifios menores de 3 afios. En nuestro
estudio a pesar de que fue el tercero en frecuencia se
reporto el 19.1% (9 casos), un poco menos del repor-
tado en la literatura, lo cual es explicado por el tamafio
de la muestra.

Se determino que el género fue de afectacion equi-
tativa en cuanto al Astrocitoma y Meduloblastoma con
un 50% masculino y 50% femenino , en cambio para
el ependimoma hubo un predominio masculino con
77.80% respecto al femenino el cual corresponde al
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22.20%, lo cual estd muy acorde a estadisticas norte-
americanas las cuales reflejan que el sexo masculino
es mas afectado en una relacion de 1.2:1 respecto al
femenino.

Podemos observar que los resultados analizados
en nuestro estudio y comparados con la literatura ya
establecida no representa estadisticamente diferencia
significativa.

Conclusiones

1. En el periodo 1990 a 2009 se diagnosticaron 47
pacientes con tumores del sistema Nervioso Central,
a nivel de Fosa posterior comportandose con similar
incidencia.

2. El género mas afectado fue el masculino y el
grupo etéreo mas afectado es el de 2 a 5 afios, segun
la casuistica documentada.

3. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes
fueron cefalea y vémitos matutinos.

4. Radiologicamente el principal estudio de diagnés-
tico utilizado fue la RMN con Contraste en el 61.7%,
donde se observo que la consistencia por imagen del
tumor, correspondia a lesion solida en el 65.9%.

5. Histopatologicamente los tumores mas frecuentes
fueron el Astrocitoma, Meduloblastoma y Ependimoma
entre otros.

6. La mayoria de tumores de localizacion en la fosa
posterior se presentan en el Cerebelo.

7. El porcentaje de reseccion promedio en los pa-
cientes, fue de 86.39%.

8. La supervivencia los pacientes con TFP depende
de varios factores los cuales son prondsticos para
evaluar la progresion de la enfermedad, lo cual incluye:

Extensién de la reseccion quirurgica, edad del pa-
ciente, duracion de los sintomas antes del diagnostico,
tipo histoldgico, diseminacion tumoral, dosis de radio-
terapia en caso que requiera y localizaciéon tumoral. Es
por todo esto que se debera individualizar dependiendo
del tipo de tumoracion.
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