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FRECUENCIA

El cancer infantil representa la segunda cau-
sa de mortalidad después de los accidentes.
Los tumores del sistema nervioso central
(SNC) ocupan el segundo lugar por su fre-
cuencia dentro de todas las neoplasias infan-
tiles, solo por debajo de las leucemias y son
los tumores solidos més frecuentes en meno-
res de 15 afios. La incidencia anual en la po-
blacion europea y norteamericana es de
3/100.000 habitantes menores de 15 afios,
con una relacion hombre/mujer a esta edad
de 1,2. Durante el periodo 1980-2001 se han
registrado en nuestro pais en el Registro Na-
cional de Tumores Infantiles (RNTI) un to-
tal de 2.273 casos de tumores cerebrales ex-
cluyendo a los mayores de 14 afios. Presentan
una distribucion por sexos con predominio
masculino y los valores de incidencia y super-
vivencia a cinco afios son superponibles a los
descritos en otras series.

FACTORES PREDISPONENTES

En la etiologia de los tumores infantiles, al
contrario que en el adulto, existe una menor
interaccion entre factores genéticos y am-
bientales.

En cuanto a los factores genéticos predispo-
nentes para desarrollar un tumor cerebral, el
4% de los tumores cerebrales se asocian a sin-
dromes hereditarios o enfermedades genéti-
cas multifactoriales. Los sindromes heredita-
rios con mayor predisposicion tumoral en el

SNC son: Neurofibromatosis I y I1, Esclerosis
Tuberosa, Enfermedad de von Hippel-Lin-
dau, sindrome de poliposis familiar y sindro-
me carcinomatoso de células basales nevoi-
des. La tasa de incidencia estandarizada para
padecer un tumor cerebral entre familiares es
del 2,55% vy el sexo también es un factor de
riesgo para padecer determinados tumores
cerebrales.

Entre los factores de riesgo adquiridos en lo que
respecta a la infancia, no existe evidencia de
aumento de riesgo de padecer tumores cere-
brales para los factores ambientales estudia-
dos como son los campos electromagnéticos,
uso de teléfonos moviles, exposicién a lineas
de alta tension, traumatismos craneoencefa-
licos incluido el traumatismo obstétrico,
compuestos de nitrosoureas y nitrosaminas
en tetinas y biberones. No se ha demostrado
el efecto pernicioso de los compuestos nitro-
genados en la dieta de la gestante. Hay evi-
dencia sugestiva pero no concluyente sobre
la influencia de la edad del padre durante la
concepcidn, el uso domiciliario de pesticidas
y el fumar pasivamente durante el embarazo.
Hay evidencia franca sobre la exposicion
profesional paterna en las industrias de pin-
turas y sobre el efecto protector de la ingesta
de vitaminas durante la gestacion, pero son
las radiaciones ionizantes el Gnico factor cuya
relacion causal estd completamente demos-
trada. La irradiacion craneal, incluso a dosis
bajas, aumenta la incidencia de tumores pri-
marios del SNC. El periodo de latencia pue-
de oscilar desde 10 a mas de 20 afios después
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de la exposicion a la radioterapia por lo que
la mayoria de los tumores inducidos por la ra-
diacion se ponen de manifiesto en la edad
adulta.

A pesar de todo esto, la causa de la mayor
parte de los tumores cerebrales sigue siendo
desconocida.

CLASIFICACION

Se realiza en base a la localizacién, extension
e histologia del tumor, parametros todos que
difieren en la infancia respecto a la edad
adulta. En el futuro, la clasificacién engloba-
ra también los factores genéticos intrinsecos
del tumor: inmuno-histoquimico, genético
molecular, citogenética y mediciones de la
actividad mitotica.

1) Histologia:

Se basa en la Clasificacion de la World He-
alth Organization en la que se consideran
cuatro grupos que, para los nifios, quedaria
resumida en astrocitomas, meduloblasto-
mas/tumores neuroectodérmicos primitivos
(PNET), ependimomas, craneofaringiomas,
tumores de células germinales y de plexos co-
roideos en orden decreciente de frecuencia

2) Localizacion:

En los nifios predominan los tumores de loca-
lizacion infratentorial frente a las localizacio-
nes supratentoriales que son mayoritarias en
adultos. So6lo durante el primer afio de vida
las localizaciones supratentoriales son mas
frecuentes. Aproximadamente el 50% de los
tumores son infratentoriales (astrocitoma ce-
rebeloso, meduloblastoma, ependimoma y
glioma de tronco); el 20% son selares o su-
praselares (craneofaringioma, gliomas quias-
matico, taldmico e hipotaldmico y germino-
mas); y el 30% restante de localizacion

hemisférica (astrocitomas, oligodendroglio-
ma, PNET, ependimoma, meningioma, tu-
mores de plexos coroideos, tumores de la re-
gion pineal y tumores de extirpe neuronal o
mixta).

3) Extension:

Tienen mas propension a diseminarse por el
espacio subaracnoideo los meduloblastomas,
ependimomas y germinomas. Si la neuroima-
gen cerebral sugiere uno de estos tipos, es im-
portante realizar una RNM medular con ga-
dolinio, antes de la cirugia, asi como analizar
el LCR: citologia, glucosa y proteinas. Los
marcadores tumorales en LCR son especial-
mente Utiles en el caso de germinomas. El
meduloblastoma puede ocasionalmente pro-
ducir metastasis 0seas, por lo que debera va-
lorarse la gammagrafia y biopsia de médula
6sea. No se ha demostrado mayor riesgo de
diseminacién con las derivaciones ventricu-
lo-peritoneales.

CARACTERISTICAS CLINICAS

La clinica va a depender de la edad del nifio,
la localizacién del tumor y del grado de ex-
tensiéon del mismo. Los tumores cerebrales
producen su sintomatologia por el efecto
masa del tumor, el aumento secundario de la
presion intracraneal y el edema peritumoral y
por infiltracidn o destruccion del tejido cere-
bral sano.

1. Sindrome de hipertensién intracraneal.

Refleja habitualmente la hidrocefalia obs-
tructiva por un tumor de fosa posterior. Con
mucha menos frecuencia la hidrocefalia es
secundaria a compresion hemisférica o a hi-
perproduccion de LCR por un tumor de ple-
xos coroides. La obvia progresividad clinica
de este cuadro es el Unico elemento fiable
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para diferenciarlo de las tan comunes cefale-
as benignas de la infancia por ello, un exa-
men neurolégico cuidadoso es de primordial
importancia. El déficit visual por atrofia dpti-
ca secundaria a papiledema crdnico es un ha-
llazgo poco frecuente y cuando detectamos
tal déficit es mas facil que corresponda a un
tumor de vias Opticas con o sin hipertension
intracraneal; por lo tanto no debemos excluir
la posibilidad de que una cefalea se deba a hi-
pertensidn intracraneal cuando no encontre-
mos datos en el fondo de ojo. A la hiperten-
sioén intracraneal es facil que se asocien
signos de falsa localizacion como la diplopia
por paresia de los pares oculomotores o el dé-
ficit de la elevacion ocular por compresion del
tectum. La ataxia propia del craneo hiperten-
sivo es mas bien una apraxia de la marcha se-
cundaria a la hidrocefalia, y por lo tanto tam-
bién falso signo de focalidad. En los nifios
mayores suele aparecer la triada clasica de ce-
falea, vomitos y somnolencia de forma aguda o
de forma insidiosa con cefaleas intermiten-
tes, disminucion del rendimiento escolar y
cambios de personalidad. La cefalea suele te-
ner predominio matutino y en ocasiones se
relaciona con la localizacion del tumor aun-
que hay que tener en cuenta que los tumores
del SNC son una causa poco frecuente de ce-
falea si los comparamos con la cefalea de ori-
gen tensional o migrafiosa. En los lactantes,
debido a la posibilidad que ofrece la disten-
sion de las suturas y fontanelas, pueden no
aparecer los sintomas clasicos de cefaleay vo-
mitos (irritabilidad por dolor) y lo mas frecuen-
te es encontrar una macrocefalia progresiva.
Sin embargo, debe hacerse una ecografia ce-
rebral antes de alarmar a la familia, especial-
mente cuando el resto de la exploracion es
anodina, ya que la macrocefalia idiopatica be-
nigna es un proceso sumamente frecuente
que también produce la temible escalada de

percentiles del perimetro cefélico durante el
primer afio de vida. La torticolis persistente
puede indicar un desplazamiento de la amig-
dala cerebelosa o un tumor cérvico-bulbar.

2) Signos de focalizacion:

Una hemiparesia sugiere un origen hemisféri-
co o de tronco cerebral. La paraparesia apun-
ta a un origen espinal y mas raramente a un
proceso expansivo de la cisura interhemisfé-
rica aunque no debemos olvidar la parapare-
sia secundaria a neuroblastomas de localiza-
cion paravertebral con compresion espinal.
Las posturas andmalas de los lactantes pueden
deberse a paresias de las extremidades, mas
dificiles de detectar en su inicio que las alte-
raciones de la marcha del nifio. La afectacion
de pares craneales bajos es propia de la inva-
sién de tronco, especialmente si se asocia a
afectacién de vias largas en ausencia de hi-
pertension intracraneal. El nistagmo sin défi-
cit visual indica afectacion de tronco o cere-
belo y la ataxia de tronco, afectacidn del
vermix. El sindrome diencefalico es caracteris-
tico de los tumores localizados en la linea me-
dia por infiltracion a ese nivel, cursando con
hiperactividad, buen humor, adelgazamien-
to-caquexia e irritabilidad y suele acompa-
farse de alteraciones visuales secundarias a
afectacion quiasmatica. En los tumores me-
dulares, los sintomas clinicos son bastante in-
especificos y reflejan la situacién del tumor a
nivel local (dolor localizado que suele empeo-
rar por la noche, alteraciones sensoriales y
debilidad muscular/atrofia) y el compromiso
de las vias motoras y sensitivas por debajo del ni-
vel medular afectado (hipotoniay espasticidad
o hipotonia y flacidez, afectacién sensorial y
vesical). Puede aparecer una postura de hiper-
lordosis antialgica y desarrollan progresiva-
mente deformidades espinales en forma de ci-
foescoliosis.
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3) Crisis convulsivas:

Son el primer sintoma del 6-10% de los tu-
mores cerebrales infantiles, y aparecen a lo
largo de la evolucion en un 10-15% adicio-
nal. Su aparicion depende de la localizacion
tumoral (50% de los tumores hemisféricos
producen convulsiones), de la estirpe celular
(gangliogliomas y astrocitomas especialmen-
te), del grado de malignidad (en menores de
10 afios, 28% de los gliomas de bajo grado de-
butan con epilepsia, y 12% de los alto grado),
y de la edad (el debut epiléptico de los tumo-
res es menos probable en la infancia que en
la edad adulta). Los pacientes tumorales que
debutan con convulsiones tienen una explo-
racion neuroldgica inicialmente normal en el
75% de los casos, y refieren alteraciones del
comportamiento el 50%.

Por otra parte, el 1-5% de la poblacién epi-
léptica presenta una etiologia tumoral, au-
mentando el porcentaje con la mayor utiliza-
cion de estudios neuroradioldgicos. El origen
tumoral es mas frecuente en las crisis parcia-
les y en sujetos de menor edad: 17% de los
menores de 4 afios con epilepsia parcial. La
larga evolucion de la epilepsia disminuye el
riesgo pero no lo suprime: OR 9,4 para las
epilepsias con menos de un afio de evolucion
y un 4,7 para aquellas con més de 10 afios.
Las convulsiones febriles no suponen riesgo
alguno. Las crisis epilépticas pueden aparecer
a cualquier edad, desde los primeros dias de
vida. Es importante la préactica de una RNM
en todo nifio con epilepsia parcial que no co-
rresponda a los bien conocidos sindromes
idiopaticos, y cuya etiologia no haya sido fir-
memente establecida. En tales casos, la nor-
malidad EEG o buena respuesta al tratamien-
to, no son garantia de ausencia tumoral.

En los nifios sometidos a cirugia por epilepsia
intratable, el porcentaje de tumores es del

12%, aumentando considerablemente la fre-
cuenciasi la serie quirargica se circunscribe al
I6bulo temporal. Los pacientes con epilepsia
intratable en los que la cirugia de la epilepsia
demostré un origen tumoral tenian una ex-
ploracién normal previa en el 80-97%. Las
crisis son del tipo parcial complejo en la mi-
tad de los casos, y en casi la tercera parte pue-
den asociarse diferentes tipos de crisis. Varios
estudios han descartado la posibilidad onco-
génica de los farmacos antiepilépticos. Toda
la epilepsia de dificil control debe ser estudia-
da con RNM. Una TAC previa normal o con
hipodensidades aparentemente residuales no
supone garantia alguna en estos casos.

4) Alteraciones endocrinas:

Los tumores de localizacion pineal presentan
el sindrome de Parinaud y alteraciones de la
pubertad. La obesidad, talla corta y pubertad
retrasada sugieren la presencia de un craneo-
faringioma o glioma hipotalamico. La puber-
tad precoz es frecuente en tumores hipotala-
micosy en los de la region pineal y la diabetes
insipida se observa en los germinomas supra-
selares. La disfuncién pituitaria, en todas sus
variantes, indica claramente su localizacidn.

5) Coma de instauracion subita:

Es muy infrecuente y suele deberse a una he-
morragia intratumoral. Puede también obser-
varse en los raros casos de metastasis cerebra-
les de tumores como el rabdomiosarcoma
embrionario, el tumor de Wilms y el sarcoma
osteogénico. La obstruccién stbita de uno de
los agujeros de Monro es excepcional.

6) Trastornos del comportamiento:

En términos generales claros trastornos del
comportamiento son poco frecuentes pero
sintomas psicoldgicos sutiles son muy habi-
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tuales. La observacion més frecuente referida
por los padres es que su hijo ha cambiado sin
saber definir como. Los profesores suelen refe-
rir un empeoramiento en su rendimiento es-
colar y en la capacidad de concentracion. En
los adolescentes pueden aparecer sintomas de-
presivos a consecuencia de cambios de com-
portamiento que no se reconocen a tiempo.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

La técnica de eleccidn es la resonancia mag-
nética (RM). La tomografia axial computeri-
zada (TAC) ha quedado reducida a una me-
dida de apoyo ante la sospecha de
calcificaciones y en las situaciones en las que
se requiera un estudio rapido y sin anestesia
(hidrocefalia descompensada, hemorragia in-
tratumoral, etc.). En una radiografia de cra-
neo se puede observar la presencia de calcifi-
caciones, deshiscencia de suturas vy
alteraciones de la silla turca presentes en los
craneofaringiomas. La ecografia cerebral per-
mite el despistaje de masas quisticas y sélidas
en neonatos y lactantes. Se intenta conseguir
una mayor aproximacion al diagnostico his-
toldgico a través de la imagen con la RM con
espectroscopia y delimitar con mayor seguri-
dad el campo quirdrgico gracias a la RM fun-
cional (areas motoras y del lenguaje) asi
como durante el acto quirdrgico gracias a la
ecografia, a los registros y estimulacidon elec-
trofisiologica. Los estudios con tomografia
por emisién de positrones (PET) ayudan a di-
ferenciar la recidiva tumoral de la radione-
crosis, y contribuyen al diagnéstico de los pe-
quefios tumores que originan epilepsia
intratable. La angio-RM, la PET y la tomo-
grafia computerizada por emisién de foton
Unico (SPECT), contribuiran igualmente a
un mejor estudio del tumor.

ALGUNAS CONSIDERACIONES
SOBRE EL TRATAMIENTO

1.- El Comité de Tumores.

Para unos resultados 6ptimos se requieren los
esfuerzos coordinados de neurélogos, neuro-
cirujanos, oncdlogos y radioterapeutas, ade-
mas de neurorradiologos, neuropatélogos, re-
habilitadotes y, cuando sea conveniente,
endocrindlogos y psicologos del area pedia-
trica. La Unidad de Oncologia Pediatrica
suele ser la coordinadora principal del trata-
miento de estos nifios.

2.- Objetivos quirdrgicos.

Se trata de obtener un diagndstico histologi-
co, de reducir la masa tumoral y liberar la cir-
culacién de LCR. So6lo en los casos de epi-
lepsia intratable, el Gltimo de estos objetivos
es sustituido por el del control critico. Los tu-
mores profundos de dificil acceso requieren la
préactica de una biopsia estereotaxica, salvo
excepciones, como los gliomas de tronco no
exofiticos, por ejemplo. El pronéstico de la
mayoria de los tumores depende en gran par-
te de lo completo o incompleto de la extirpa-
cion. Se recomienda el control neurorradio-
I6gico durante las primeras 72 horas de la
intervencion, antes de que los procesos de ci-
catrizacion se hagan notar.

3.- El caso de los gliomas 6pticos de la Neu-
rofibromatosis tipo 1.

Se detectan en menos del 20% de estos pa-
cientes y su edad media de aparicion esta en-
tre los 4y los 5 afios, habitualmente en el cur-
so de los controles periodicos en pacientes
asintomaticos o con déficit visuales estaticos.
La recomendacion actual para el diagnostico
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de estos tumores en la Neurofibromatosis
tipo | asintomatica es la realizacion de con-
troles oftalmoldgicos anuales hasta los 8 afios
de edad y posteriormente bianuales. No se re-
comienda utilizar la resonancia magnética a
no ser que haya sintomatologia o dato en la
exploracion que lo justifique. Cuando el glio-
ma es sintomatico los controles se hacen mas
frecuentes pero dado que se trata de astroci-
tomas de bajo grado, si no hay signos de evo-
lutividad, no se obtiene confirmacion histo-
I6gica ni se ofrece tratamiento.

4.- El caso de la cirugia de la epilepsia cuan-
do su origen demuestra ser tumoral.

4.1. El glioma indolente: ;Cuando intervenir?
Ni la intervencion precoz ni la radioterapia
han demostrado su eficacia en estos casos, a
diferencia de los tumores no epileptdgenos.
La epilepsia, sin embargo, no remitira sin la
cirugia. La controversia se mantiene.

4.2. Reseccion del foco tumoral o del foco epi-
Iéptico: La atrofia del hipocampo (gliosis y
pérdida neuronal) se asocia con frecuencia a
la epilepsia del l16bulo temporal, indepen-
dientemente de que ésta esté producida 0 no
por un tumor del mismo Iébulo. Las implica-
ciones patogénicas son todavia objeto de es-
tudio, y hay quien discrepa sobre la conve-
niencia de extirpar ambas zonas.

4.3. Las formas de transicion de cortex displasi-
co a focos neoplasicos corticales: Se encuentran
en al menos el 4% de las lobectomias por epi-
lepsia intratable. Se asocian a tumores benig-
nos o de lenta evolucion: disembrioplasico
neuroepitelial (DNT), oligodendrogliomas y,
mas raramente, a astrocitomas de bajo grado.
El significado de esta asociacion todavia se
desconoce.

SECUELAS NEUROLOGICAS DEL
TRATAMIENTO

Se consideran secuelas a todos los déficit fi-
sicos o psicosociales persistentes, que vienen
determinados por el tratamiento recibido, la
edad y la localizacion del tumor. Con la ayu-
da de la quimioterapia se intenta demorar,
evitar o modificar la radioterapia craneal en
los menores de tres afios. La neuroimagen
detecta la leucoencefalopatia precoz y las cal-
cificaciones que aparecen tardiamente en la
sustancia gris cortical y en los ganglios basa-
les, siendo éstos los principales cambios ce-
rebrales asociados al tratamiento de los tu-
mores cerebrales en la infancia. En los nifios
con leucemia linfoblastica aguda que reci-
bieron radioterapia, con o sin metrotexate
intratecal, se ha observado ademas una dila-
tacién ventricular y de los espacios subarac-
noideos, residual. El desarrollo cognitivo se
ve afectado sobre todo en los mas pequefios,
guedando ampliamente constatado que una
edad precoz cuando reciben la radioterapia
incrementa el riesgo de secuelas neurocog-
nitivas. Otras alteraciones observadas son:
déficit hormonales (sobre todo de la hormona
de crecimiento y de la hormona estimulante
del tiroides), alteraciones visuales y auditivas,
distintos grados de déficit motores y la apari-
cion de segundos tumores. En un amplio estu-
dio retrospectivo de mas de 5 afios de segui-
miento desde el diagndstico del tumor, se
compara la incidencia de deficiencias en los
supervivientes comparados con sus herma-
nos como controles; los supervivientes de
tumor tienen un riesgo 17 veces mayor que
los controles de sufrir deficiencias auditivas,
14 veces mayor de alteraciones visuales, al-
teraciones de la coordinacion en el 49%, al-
teraciones motoras en el 26%, y el 25% pre-
sentaron convulsiones a largo plazo.
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