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Resumen. Introduccion: Los tumores del sistema nervioso central
(SNC) son los tumores sdlidos més frecuentes en los nifios. El 12-20%
de ellos ocurren en menores de dos afios, [0s cuales presentan mayor
morbimortalidad secundarias alaenfermedad y alaiatrogenia del
tratamiento.

Métodos. Revision retrospectiva de todos |os nifios menores de tres
afios diagnosticados de tumor del SNC en nuestro hospital entre 1985-1995.
Resultados: Hemos tratado a 21 pacientes entre 1985-1995; 10
varonesy 11 mujeres. Edad media: 20,3 meses (R: 0-32 meses). Tiempo
entrelos sintomas'y €l diagndstico: 2,4 meses (R: 0-18 meses). Sintomas
més frecuentes: ataxia, nduseasy vomitos. Localizacion: supratentorial
38,1%, infratentorial 57,1%. Serediz0 cirugia completaen 3 pacientes,

subtotal en 10, parcial en 5y biopsiaen 2. El diagnéstico

anatomopatol 6gico fue: astrocitomas (6), ependimomas (5),

medul oblastomas (4), ganglioma (1), neuroblastoma (1) y tumor
neuroectodérmico primitivo (1). En 3 no se consigui6 documentar la
histologia. Diez pacientes recibieron quimioterapiay 14 radioterapia. El
tiempo de seguimiento es de 44,42 meses de media (intervalo 0-136
meses), con una supervivenciaglobal de 42,86%. No hemos encontrado
diferencias estadisticamente significativas en la supervivencia entre los
irradiados y no irradiados, asi como entre los supra e infratentoriales.
Analizamos las secuelas de la radioterapia hasta el momento actual. La
quimioterapia fue bien tolerada.

Conclusiones: Dado que los tumores del SNC en nifios menores de
tres afios presentan un pronéstico peor que los nifios mas mayores se
estan probando nuevos esquemas terapéuticos con combinaciones de
quimioterapicos intentando evitar las secuelas de la radioterapia.
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CENTRAL NERVOUS SYSTEM TUMORSIN CHILDREN LESS
THAN THREE YEARSOLD

Abstract. Objective: Central nervous system (CNS) tumors are the
most frequent solid tumorsin children. Twelve to twenty percent are
diagnosed in patients younger than two years of age and these patient
present more morbidity and mortality due to theillness and the
treatment itself.

Patients and methods: A retrospective study of CNStumorsin
children younger than three years of age diagnosed in our hospital
between 1985 and 1995 was carried out.

Results: We treated 21 patients between 1985 and 1995. There were
10 male and 11 females. The mean age was 20.3 months (range: 0-32
months). The mean time between symptoms and treatment was 2.4
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months (range: 0-18 months). The most common symptoms included
ataxia, nausea and vomits. The most common locations of the tumor
were: infratentorial (57.1%) and supratentorial (38.1%). Complete
surgery was performed in 3 patients, subtotal in 10, partia in 5, and a
biopsy in 2. The anatomical-pathological diagnosis was: astrocytoma (6),
ependinoma (5), meduloblastoma (4), ganglioglioma (1), neuroblastoma
(1), and primitive neuroectodermic tumor (1). We could not document
the histology in 3 patients. Ten patients received chemotherapy that was
well tolerated and 14 received radiotherapy whose sequels were updated.
The mean follow-up period was 44.42 months (range:0-136 months).
Overal survival was 42.86%. There were no statistically significant
differencesin survival between those who were irradiated and those who
were not, nor between those with supra- or infratentorial tumors.
Conclusions: CNS tumors in children younger than three years of age
have aworse prognosis than in older children. New therapeutic schedule
with chemotherapy are being tested to avoid radiotherapy side-effects.
Key words: CNS tumors. Infants. Treatment.

Introduccioén

Lostumores del sistema nervioso central (SNC) son los tu-
mores solidos més frecuentes en los nifios. Su aparicion en edad
temprana se considera gravely, y los supervivientes frecuente-
mente presentan disminucion de las funciones neurocognitivas
y déficit endocrinos®. Entre un 12-20% de los tumores cere-
brales pediatricos ocurren en menores de tres afios®9. La per-
sistencia de suturas abiertas puede retrasar los signos y sintomas
de hipertensién intracranea hasta que €l tumor tenga un tama-
fio considerable. Estos pacientes sufrirdn mayor morbimortali-
dad por lapropiaenfermedad y por €l tratamiento. Lacirugia,
que cuando se puede redlizar ocupa €l primer lugar en € trata
miento, puede ocasionar secuelas importantes, dependiendo del
lugar donde esté situado el tumor. Laradioterapia, que en nifios
mayores serfa de eleccidn en muchas ocasiones, en estos nifios
también puede ocasionar secuelasintolerables entre las que des-
tacan retraso intelectual, leucoencefal opatia -potenciada ademas
si el paciente ha recibido metotrexato intratecal-, trastornos
del comportamiento, segundos tumores, deterioro de activida-
des motoras, alteraciones endocrinas, etc. Estas secuelas pueden
aparecer tardiamente, por |0 que es importante un seguimiento
clinico y endocrinol6gico anua de estos nifios durante un peri-
odo prolongado.

Laedad enlaquelaradioterapia podria ser utilizada con me-
nos efectos secundarios es una cuestion controvertida todavia
Parece que a los tres afios la mi€linizacion cerebral se ha com-
pletado, por lo que podria ser este el limite de edad a tener en
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Tabla | Sintomas y signos mas frecuentes segun

la localizacién

Supratentoriales  Infratentoriales
n: 8 n: 12

Hidrocefalia
Ataxia
Néauseas'vomitos
Afectacion pares
Irritabilidad
Torticolis
Somnolencia
Convulsiones
Fontanela aumentada
Cefalea
Macrocefaia
Hiperandrogenismo
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cuenta. Sin embargo, se han descrito complicaciones en nifios
mas mayores?. Lo que si parece claro esque laseveridad einci-
dencia de estos déficit es inversamente proporcional alaedad
en laque se ha administrado® y directamente proporcional a
ladosis administrada.

Latendenciaactual es utilizar la quimioterapia en estos ni-
fios pequefios para conseguir |a estabilizacion y/o regresion tu-
moral.

Dadala complejidad de estos pacientes es conveniente ma-
nejarlos en unidades de oncologia pediétrica en las que cola
boren neurocirujanos, radioterapeutas, radidlogosy pediatras es
pecializados en oncologia, eincluirlos en estudios cooperativos
paravalorar la eficacia de |os protocol os.

El objeto de este trabajo ha sido comunicar nuestra expe-
riencia en tumores del SNC en menores de tres afios, y comen-
tar las tendencias actual es terapéuticas revisando la bibliografia

Material y métodos

Se han revisado retrospectivamente todos |os nifios meno-
res de tres afios diagnosticados de tumores del sistemanervioso
central y tratados en nuestro hospital entre los afios 1985y 1995.
Hemos analizado |as siguientes caracteristicas de los pacientes:
edad al diagnostico, tiempo desde €l inicio delos sintomas has-
tael diagnostico, sintomasy signos mas frecuentes con los que
debutaron y localizacion dentro del sistemanervioso central. El
diagndstico radiol 6gico se hizo con TAC con contraste en todos
los casos, realizandose RMN previaalacirugiaen cuatro en-
fermos.

Se realiz6 abordaje quirdrgico con fines diagnosticos y te-
rapéuticos en 20 nifios. El grado de exéresis conseguido se de-
finio como: radical (100% del tejido tumoral extirpado), sub-
tota (90-99%), parcial (10-90%) y biopsia (menosdel 10%). Se
exponen los diagndsticos de la anatomia patol dgica de la pieza
extirpada. El tratamiento postquirdrgico fue variable en funcién
del diagndstico histoldgico y grado de reseccion obtenida. En
aquellos casos que recibieron poliquimioterapia los farmacos
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Tablall Complicaciones de la cirugia
Pardlisis de pares craneales

Fistulade liquido cefalorraquideo

Parada cardiorrespiratoria

Temblor

Convulsiones

Diabetes insipida

Inestabilidad ala marcha

Desorientacién/alt. suefio-vigilia

Higroma subdural

P RPREPNMNNDNDNDWOO

y las dosis se gjustaron alos protocol os vigentes en la Unidad.
En cuanto alos que llevaron radioterapia las dosis empleadas
fueron: los tumores de tronco con anatomia patol 6gica desco-
nociday los ependimomas recibieron entre 40 y 50 Gy sobre
el lecho tumoral; los meduloblastomas y astrocitomas entre 45
y 55 Gy. Seirradiaron anivel espinal |os medul oblastomas (25-
34 Gy) y todos los ependimomas excepto uno (25-30 Gy).

Dado que muchos de | os casos recibieron radioterapia antes
de los tres afios, describiremos las secuelas motoras e intelec-
tuales que han aparecido hasta €l momento de larevision.

Analizaremos la supervivenciagloba delaseriey losre-
sultados en los diferentes subgrupos seglin anatomia patol égi-
ca, radioterapia, tipo de cirugiay localizacion.

Para el andlisis estadistico de la supervivencia se ha utili-
zado €l método actuarial de Kaplan-Meyer, y en las compara-
ciones entrelos grupos € test Log Rark, utilizando el programa
informatico SPSS.

Resultados

Los 21 pacientes presentaban una edad media de 20,33 me-
sesy mediana de 22 (intervalo 0-32 meses). Diez eran varones
y 11 mujeres. El tiempo entrelaaparicion de sintomasy € diag-
ndstico oscil6 entre 0 y 18 meses, con una mediana de un mes.
Los sintomas y signos més frecuentes al diagnéstico estan re-
flejados en latabla | seglin su localizacion. Los signos de hi-
pertension intracraneal y la ataxia predominaron en los intra-
tentoriales. Los tumores supratentorial es presentaron una sinto-
matologia mas inespecifica, destacando las convulsiones como
sintoma més frecuente.

En nuestra serie predomina la localizacion infratentorial
(n=12) sobre la supratentorial (n = 8), con un caso neonatal
supraeinfratentorial.

Se coloco valvulade derivacion en un tiempo quirdrgico an-
terior alareseccion tumoral en 11 pacientes por hidrocefaiaim-
portante.

Se realizo cirugia en 20 pacientes, obteniendo extirpacion
completaen tres (14,3%), subtotal en 10 (47,6%), parcia en cin-
co (23,8%) y biopsia en dos (9,5%). Las complicaciones mas
importantes de la cirugia estén reflejadas en latablalll.

El diagndstico anatomopatol 6gico fue: seis astrocitomas
(28,6%), cinco de ellos de bgjo grado y uno gigantocelular; cin-
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Tabla Ill

Edad (meses)/ T.sintomas- Localizacion  Diagndstico a.p.

SExo diagndstico

1 17V 3m Infra Astrocitoma
pilocitico

2 6M 3m Infra Astrocitoma
pilocitico

3 21M 6m Supra Astrocitoma
pilocitico

4 24N Supra Astrocitoma
pilocitico

5 3UM 2m Supra Astrocitoma
pilocitico

6 32M Supra Astrocitoma
gigantocelular

7 21M 4m Supra Ependimoma

8 28V 15d Infra Ependimoma

9 20V 1m Infra Ependimoma

10 22M 1Y, m Infra Ependimoma

11 30M 15d Infra Ependimoma

12 21V Infra Meduloblastoma

13 27V 2d Infra Meduloblastoma

14 24V 2m Infra Meduloblastoma

15 21V 1m Infra Meduloblastoma

16 20/M 1m Supra T. Tronco-tédlamo

17 2UM 3m Infra T. Tronco-tdlamo

18 28M 3d Infra T. Tronco-tdlamo

19 0OM 4h Supraeinfra PNET

20 OV 3d Supra Ganglioma

21 OV 1d Supra Neuroblastoma

co ependimomeas (23,8%); cuatro medul oblastomas (19%), y tres
casos con debut en el periodo neonatal que fueron diagnostica
dos de ganglioma, neuroblastomay un PNET supra e infraten-
toria. Dos de los tres tumores de tronco y tdlamo fueron biop-
siados, pero e materia histoldgico fueinsuficiente parael diag-
nastico.

Enlatablalll pueden verse las caracteristicas generales,
diagndstico histol6gico, tratamiento y evolucion de los 21 pa-
cientes.

Se conoce la evolucidn de todos | os pacientes excepto uno,
cuyo seguimiento se perdid alos 12 meses del diagndstico y que
no seincluye en los calculos de supervivencia Los 20 restantes
presentan un tiempo de seguimiento de 44 meses (rango 0-136).
Nueve pacientes estan vivos (43%), con un tiempo medio de su-
pervivencia de 64 meses. S6lo un paciente vive libre de enfer-
medad.

EnlatablalV se expone la supervivencia de |os pacientes
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Caracteristicas generales de los pacientes, diagndstico, tratamiento y evolucién

Cirugia QT RT/ Tiempo Stuacion
edad (meses)  evolucion  actual

Subtotal LOG 15 EE
SIOP®

Parcial Craneal/11 12 PS

Biopsia Craneal/32 134 EP

Subtotal Craneal/108 136 EE

Completa 122 EE

Subtotal Craneal/37 67 F

Subtotal < 3afios C-E/38 14 F
AEP®

Parcial Ependi- Craneal/35 54 EE
momas-92

Subtotal C-E/22 43 F

Completa C-E/27 29 F

Parcial C-E/30 14 F

Subtotal PNET- C-E/23 77 EE
SIOP©e.0)

Completa  PNET- C-E/33 48 VLE
SIOP

Subtotal PNET- C-E/28 45 F
SIOP

Biopsia PNET- 1 F
SIOP

Parcial Craneal/20 17 F

No 8enl Craneal/22 48 F

cirugia

Parcial AEP 24 EE

Subtotal 0 F

Subtotal 30 EE

Subtotal VCR+CFM 2 F

Tabla IV  Seguimiento de los pacientes segun el
diagnostico histolégico

N°casos Supervivencia  Tiempode 1C95%
global supervivencia
medio
Astrocitoma 6 60% 98meses  55-141
Ependimoma 5 20% 31 meses 17-45
Meduloblastoma 4 50% 50 meses 19-81
Tumor tronco 3 33,3% 38 meses 14-61

en funcion del diagndstico histoldgico. Los astrocitomasy me-
duloblastomas han presentado una mejor supervivenciaglobal.
El Unico paciente que vive libre de enfermedad es un medulo-
blastoma tratado con quimioterapiay radioterapia (administra-
daalos 33 meses de edad), con un seguimiento de 48 meses, sin
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TablaV  Evolucién segun tipo de cirugia realizada
N° pacientes  Supervivencia T. seguimiento
Grupo 1 13 38,4% 65 meses
Grupo 2 8 50% 66 meses

Grupo 1: reseccion completa o subtotal. Grupo 2: € resto de
pacientes incluidos los no intervenidos. Diferencia no significativa
entre los grupos (p < 0,05).

haber apreciado hasta ahora secuelas.

Recibieron radioterapia 14 de los 21 pacientes (66%), con
una edad media en el momento de lairradiacion de 33 meses
(mediana: 27,5, intervalo 11-108). No hay diferencias estadisti-
camente significativas en la supervivencia entre los irradiados
y noirradiados (p > 0,05). Cinco de |os pacientes irradiados per-
manecen vivos en la actualidad: dos no presentan secuelasalos
54y 48 meses de seguimiento (seirradiaron alos 35y 33 me-
ses), y en otros dos se ha detectado dificultad en el aprendiza-
je, disminucion de la capacidad intelectual y retraso psicomo-
tor. El quinto recibio laradioterapiaalos 108 meses de edad co-
mo tratamiento de una recaida, y no se han evidenciado secue-
las.

Para estudiar lainfluencia de laradicabilidad quirdrgicaen
la supervivencia se han separado dos grupos: grupo 1 (cirugia
radical y subtotal) y grupo 2 (el resto de pacientes, incluyendo
los no intervenidos). Como se observaen latablaV, la diferen-
ciano es estadisticamente significativa.

En cuanto alainfluenciade lalocdizacion tumora enlasu-
pervivencia, los supratentorial es muestran unamejor evolucion,
aunque, de nuevo, estadiferenciano acanzalasignificacion es-
tadistica (Tabla VI).

El efecto de la quimioterapia se ha estudiado en funcion de
larespuesta obtenidatraslamisma; delos 10 nifios tratados con
quimioterapia, se ha evidenciado una respuesta parcia en cua-
tro (40%): un tumor en tronco y tres meduloblastomas. Latole-
rancia global fue buena, siendo la complicacion mas grave un
fallecimiento secundario a una sepsis por S. aureus en un pa-
ciente neutropénico. Un paciente present6 ototoxicidad y ne-
frotoxicidad secundarias a cisplatino.

Pacientes diagnosticados en € periodo neonatal

Tres pacientes fueron diagnosticados en €l periodo neona
tal. El primero de €llos se diagnostico alos tres dias de vida por
abombamiento de lafontanelay macrocefalia. La TAC eviden-
¢i6 una gran masa en todo el hemisferio cerebral derecho con
hidrocefalia. Labiopsiaalos siete dias de vida mostré un gan-
glioglioma desmoplasico. A los tres meses se realiz4 reseccion
subtotal, como Unico tratamiento. Contindia vivo con enferme-
dad estable alos 30 meses de seguimiento. Presenta hipoacu-
siabilateral y hemiparesiaizquierda que va mejorando progre-
Sivamente.

El segundo paciente se diagnostico € primer dia de vida por
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Tabla VI  Evolucion segun la localizacion
N° pacientes ~ Supervivencia T. seguimiento
Supratentoriales 8 50% 78 meses
Infratentoriales 12 41,7% 44 meses

No diferencia significativa entre los grupos (p < 0,05).

Figura 1. Gran tumoracién poliglobulada, hiperdensa, con éreas de ne-
crosis, hemorragiay calcificaciones, con atrapamiento y dilatacion del as-
tatemporal, occipital. Produce desplazamiento de la linea media, atrofia
cortical, parietooccipital izquierda, abombamiento de suturas, hemorragia
subaracnoidea e intraventricular. Anatomia patoldgica: tumor neuroecto-
dérmico primitivo.

abombamiento de la fontanela anterior, macrocefaliay 0jos en
sol poniente. La TAC mostré una tumoracion en hipotdlamo y
tercer ventriculo, de 3 x 3 x 3,5 cm. Serealizd una exéresis par-
cial delatumoracion cuyo diagndstico anatomopatol égico fue
de neuroblastoma, y se inicié tratamiento quimioterapico con
vincristinay ciclofosfamida. EI tumor progresé y, aunque se
practico una nueva cirugia subtotal, el paciente murio por pro-
gresion tumora a mesy tres semanas de vida.

El tercer paciente se diagnostico alas seis horas de vida por
convulsiones, macrocefalia, abombamiento de las fontanelas,
hiperreflexiay mal estado general. La TAC mostré unagran tu-
moracion polilobulada, hiperdensa, con areas de necrosis, he-
morragiay calcificaciones, supra e infratentorial, con hemo-
rragia subaracnoidea e intraventricular (Fig. 1). Seintervino a
los cinco dias de vida, con reseccion subtotal. El paciente fa
[lecid durante laintervencion por trastornos del ritmo cardia
co. El diagndstico anatomopatol dgico fue de PNET.

Discusién
Lostumoresdel sistemanervioso central en menores de tres

afos, presentan un prondstico méas sombrio respecto al obteni-
do en nifios mas mayores®. No sabemos si esta diferencia re-
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flejamayor agresividad bioldgica del tumor en esta edad, 0 me-
nor eficaciadel tratamiento, pero los resultados contindian sien-
do frustrantes, sobre todo s 1o comparamos con |os avances efec-
tuados en |os Ultimos afios en |os tratamientos de otras neopla-
sias pedidtricas.

Como en todo tipo de cancer, el diagnostico precoz es muy
importante. En nuestra revision la mediana de tiempo entre la
aparicion delos sintomasy €l diagndstico es de un mes; sin em-
bargo, hay algin caso de hasta 18 meses de demora, lo cual es
inaceptable. En ocasiones |os sintomas son inespecificos, co-
munes a muchas patologias de esta edad, dificultando €l diag-
ndstico de sospecha. Por esto es muy importante €l pape del pe-
diatraen el diagndstico precoz, reconociendo los sintomasy
practicando una exploracidn neurol 6gica completa que permi-
taindicar la exploracién radiol 6gica complementaria que nos
confirme el diagnéstico clinico.

En este sentido laintroduccion dela TAC en 1976 ha ace-
lerado el diagnostico de la enfermedad, y ha contribuido are-
ducir lamortalidad precoz al diagndstico y quirdrgica, asi como
amejorar el seguimiento evolutivo amedio y largo plazo.

Hemos observado en € afio 1996 un aumento considerable
del nimero de pacientes con estas caracteristicas respecto aafios
anteriores. El nimero de estos tumores en nuestro hospital en
los 10 arfios revisados ha sido de 2,1 pacientes nuevos por afio.
En el afio 1996 se han diagnosticado seis pacientes nuevos que
no hemosincluido en estarevision por |levar un periodo de se-
guimiento corto.

En otras series de laliteratura, €l tumor cerebral més fre-
cuente en menores de dos afios es el medul oblastoma, seguido
del ependimoma®. No es el caso de nuestrarevision, en lacual
vemos que €l més frecuente es el astrocitoma, seguido del epen-
dimoma, y en tercer lugar e medul oblastoma.

Laradioterapia, que puede ser efectiva en este tipo de tu-
mores, presenta una toxicidad intolerable en estos nifios peque-
fios, con trastornos psicomotores y defectos neuroendocrinos
tardios. Por este motivo, en los Ultimos afios la tendencia es
demorar laradioterapiaa menos hastalos tres o cinco afios™.
Vemos en nuestra revisién que hasta hace poco seguiamos uti-
lizandola en nifios pequefios, posiblemente por faltade otraste-
rapéuticas eficaces.

Con estafinalidad se estén ensayando varias combinaciones
de drogas quimiocterapicas, para valorar su eficacia en este tipo
de tumores. Desde 1970, fecha en la que seincorporala qui-
mioterapia paratumores del SNC®, se han publicado varios pro-
tocolos para €l tratamiento de estos pacientes.

En el MD Anderson Cancer Center, con la combinacion
MOPP, la supervivencia libre de progresion en trece nifios con
medul oblastoma o PNET alos cinco afios es del 55%12.

El Pediatric Oncology Group® utilizé la combinacién de
ciclofosfamida, vincristing, etopésido y cisplatino, con el fin de
demorar laradioterapia hastalos 3 afios del 34%(13), relacionando
€l grado de reseccién tumoral con € prondstico.

El uso de la quimioterapia en tumores del SNC sevio legi-
timado por un estudio aleatorizado realizado por el Children
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Cancer Group en 1985 paragliomas de adto grado, utilizando €
protocolo de |as ocho drogas en un dia, basado en |la hipétesis
de Goldie-Coldman, que defiende € uso de mdiltiples drogas pa-
raprevenir resistencias, o la hipdtesis de Prince-Goldie-Hill que
refiere que el uso de maltiples agentes anticancerosos mielo-
supresores administrados en un periodo de menos de 24 horas
disminuye lamielosupresion®4. Comunican una supervivencia
libre de progresién alos tres afios de 36% y lasupervivenciaglo-
ba de 51%. La misma combinacion terapéutica también se
aplicd aPNET y ependimomas malignos, obteniéndose una su-
pervivencia global alos tres afios de 33% y la supervivencia
libre de progresion de 23%3.

En ambos casos, €l grado de reseccidn tumoral no se corre-
laciona estadisticamente con €l prondstico, al igual que en nues-
trarevision, y las recaidas o progresiones tumoral es ocurrieron
en lasfasestempranas del tratamiento, lo que pareceindicar que
cualquier estrategia encaminadaamejorar € resultado debe ser
[levada durante las primeras fases del tratamiento®4,

En nifios, los gliomas de bajo grado se localizan tipicamen-
te en cerebelo, hipotdlamo y via 6ptica®. Los gliomas de quias-
ma e hipotalamo, que suponen un 5% de los tumores intracra-
nedl es pedi&tricos, son més frecuentes en menores de 5 afios, y
mas agresivos a menor edad®. Petronio J., en 19916, sugiere
parael tratamiento inicial de estos nifios regimenes citotdxicos
basados en nitrosureas (BCNU, CCNU). Las nitrosureas son méas
citotdxicas contra células que se multiplican mas rdpido, y han
sido documentadas como no especificas del ciclo celular, sino
como proliferacion-dependientes. Por esto su actividad contra
los gliomas de bajo grado, tipicamente de baja tasa de creci-
miento, es paraddjica. Se havisto «in vitro» que las célulasglic-
matosas del nifio son méas sensibles al BCNU que las del adul-
to®. También parece ser que a pesar de lasensibilidad inicial a
estos agentes alquilantes, las células del glioma poseen unos me-
canismos de resistencia inherentes o adquiridos. Como resulta-
do, laqumiocterapiasistémicaparael gliomararamente es cura-
tiva®. En el estudio descrito no hubo ninguna respuesta com-
pletay se les administro radioterapia cuando progresaron. Para
los gliomas de bajo grado, también se ha publicado |a combi-
nacion de actinomicina D y vincristina en tumores que progre-
saron tras la cirugia?.

Hasta 1992 el cisplatino era una de las drogas més efectivas
en el tratamiento de |os tumores del SNC pedidtrico, especial-
mente medul oblastomay ependimoma, pero por su toxicidad
otol6gicay nefrolgicasu uso aadtas dosis esta limitado. Ademas,
su ototoxicidad aumenta en pacientes tratados con radioterapia
craneal®®), El carboplatinoy €l iproplatino, segunda generacion
de andlogos del cisplatino, son menos nefro y ototoxicos, pre-
sentan moderada toxicidad gastrointestinal y lamielosupresion
es su toxicidad dosis limitante, sobre todo la trombopenia. En
cuanto ala eficacia, han demostrado que pueden frenar el cre-
cimiento de muchos tumores, sobre todo los gliomas de bgjo gra-
do, pero no han conseguido remisiones completas. Se sugiere
que el carboplatino puede ser una de las drogas més efectivas en
laterapia de los gliomas de bajo grado®®,
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Un tumor menos frecuentey casi exclusivo de los nifios pe-
quefios es el Ilamado rabdoide o teratoide atipico.
Histol 6gicamente se plantea el diagndstico diferencial con el
meduloblastoma-PNET. Clinicamente se caracterizan por ser
muy agresivos, con una elevadisima mortalidad en los primeros
doce meses de evolucién, independientemente del tratamiento
redlizado®. No se han descrito en adultos. No hemos tenido nin-
gUn caso en nuestra serie, quizéas debido a reducido nimero
de pacientes estudiados.

En Espafia existe un protocol o de la Sociedad de Oncologia
Pediétrica para el tratamiento de nifios menores de 3 afios con
tumor en el SNC, que presentd sus resultados preliminares en
1996, con una supervivencia global alos 48 meses del 529
En este protocol o se combinan varios ciclos de pares de drogas.
cisplatino y etoptsido; ciclofosfamiday vincristing, metotrexa:
toy vincristing, y carboplatino y etopésido.

De momento, ninguno de | os regimenes ensayados tienen re-
sultados dptimos. En nuestra serie la supervivencia global es de
43%, con un tiempo medio de supervivencia de 64 mesesy me-
diana de 45. S6lo un paciente esta libre de enfermedad. Dado €
escaso nimero de pacientesy la heterogeneidad de los tratamientos
administrados, es dificil hacer una val oracion adecuada de su efi-
cacia. Al igual que en otros tumoresinfantiles, es conveniente re-
alizar estudios colaborativos protocolizados entre varios centros
paraampliar el nimero de pacientesy poder valorar mejor losre-
sultados. Actualmente estamos tratando a nuestros pacientes con
€l protocolo espafiol para menores de tres afios®.

En conclusién, dado que |os nifios menores de 3 afios pre-
sentan un pronostico peor que los nifios mas mayores, se estan
probando nuevos esquemas terapéuticos con combinaciones
de quimioterépicos, intentando evitar |as secuelas de la radio-
terapia. Aunque cada vez hay protocol os més efectivos, de mo-
mento |os resultados contintan siendo poco satisfactorios.
Finalmente, saber si laaportacion del tratamiento bioldgico (an-
ticuerpos monoclonales, factor de necrosistumoral, terapéutica
génica, etc.) mejorara el prondstico, esta todavia por determi-
nars),
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