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RESUMEN

Objetivo: Describir los sintomas y signos mas frecuentes como forma de presentacién de las neoplasias cerebrales en la
infancia y cual fue el tiempo medio entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico positivo.

Métodos: Se realizé un estudio retrospectivo en el Hospital Pediatrico de Camagiiey en un periodo de 15 afios de todos los
casos diagnosticados como neoplasias cerebrales. La muestra del estudio estuvo constituida por 73 pacientes. Las variables
estudiadas se relacionaron entre si.

Resultados: La forma clinica mas frecuente de presentacién fue la ataxia (46 %), diagnosticada principalmente en nifios
menores de 5 afos. La cefalea fue un sintoma de debut en 28 pacientes (38,3 %). Las nauseas y los vomitos se
presentaron en el debut del 35,6 % de los enfermos. Histolégicamente la neoplasia cerebral diagnosticada con mayor
periodicidad fue el meduloblastoma. El tiempo medio entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico positivo fue de 7 meses
para las lesiones infratentoriales y de 5 meses para las lesiones supratentoriales.

Conclusiones: La demora en el diagnéstico de las neoplasias cerebrales en los nifios puede tener una importante
implicacién pronostica. El reconocimiento de las diferentes formas clinicas de presentacion y la utilizacién adecuada de las
técnicas de neuro— imagenes pueden mejorar el pronéstico de estos pacientes.

Palabras clave. Ataxia. Meduloblastoma. Neoplasias encefalicas. Neuropediatria. Hipertensién endocraneana.

INTRODUCCION neurales, la incompleta fusion de las suturas
craneales y cierta capacidad de adaptacién del
tejido cerebral, hacen que los nifios tengan un
periodo aparentemente silente y relativamente largo

antes del inicio de las manifestaciones clinicas (4).

Los tumores cerebrales constituyen la segunda
enfermedad neoplasica en la infancia, solo
precedida por las leucemias y son los tumores
s6lidos més frecuentes en menores de 15 afios. Su

incidencia se estima entre el 2,76 y 4,28
caso0s/100.000 nifios/afio (1,2).

La forma de presentacién clinica de una neoplasia
cerebral esta determinada por su localizacion
anatomica, tamafio, grado histologico, y edad del
nifio. Las modificaciones que sobre el tejido
cerebral y vasos sanguineos impone el crecimiento
del tumor, traen consigo signos de disfuncion
cerebral o signos de hipertensién intracraneal. Los
tumores pediatricos aparecen en un cerebro en
desarrollo y se localizan en sitios especificos.
Ademas, es importante resaltar la selectividad
existente entre los tipos de tumores y la topografia
del Sistema Nervioso Central (SNC) (Tabla 1) (3).

La inconclusa maduracion de las estructuras
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El objetivo de nuestro trabajo se enmarcé en
determinar los sintomas y signos mas frecuentes
como forma de presentacién de las neoplasias
cerebrales en la infancia y cuél fue el tiempo medio
entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico
positivo.

METODOS

Disefio, contexto y participantes

Se realizé un estudio retrospectivo en el Hospital Pediatrico
Eduardo Agramonte Pifia de la provincia de Camagiiey en un
periodo de 15 afios (1997-2012) de todos los casos
diagnosticados como neoplasia cerebral.

La muestra del estudio estuvo constituida por 73 pacientes.
Para conformar la muestra se tuvo en cuenta los siguientes
criterios:

. Pacientes de ambos sexos menores de 18 afios.

e Pacientes con diagnostico por neuro—imagen de
neoplasia cerebral.
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Tabla 1. Clasificacién de las principales neoplasias
cerebrales infantiles segun su topografia

Topografia de la Tipo histol6gico
neoplasia

Fosa posterior o Astrocitoma pilocitico
infratentorial Astrocitoma de tronco cerebral
Meduloblastoma
Ependimoma
Papiloma de plexos coroideos
Cerebral Astrocitoma pilocitico
supratentorial Astrocitoma fibrilar difuso
Xantoastrocitoma pleomorfico
Astrocitoma subependimario de células
gigantes
Astrocitoma/ganglioglioma
desmoplasico infantil

Papiloma de plexos coroideos
Ganglioglioma/gangliocitoma
Meduloepitelioma
Ependimoblastoma

Tumor neuroectodérmico primitivo
Tumor rabdoide/teratoide atipico
Pineocitoma

Pineoblastoma

Teratoma

Germinoma

Carcinoma embrionario
Coriocarcinoma

Tumor del seno endodérmico
Region selar Craniofaringioma

Epéndimo

Regién pineal

Modificado de: Ortega—Aznar A, Romero-Vidal FJ.
Tumores del sistema nervioso central en la infancia:
aspectos clinicopatolégicos. Rev Neurol 2004;38(6):554—
64.

e Pacientes con diagnostico histoldgico de neoplasia
cerebral.

Variables e intervenciones
Las variables estudiadas incluyeron:

e Edad: organizada en tres grupos de 0-5 afios, de 6-10
afios y de 11-17 afios.

e Manifestaciones clinicas: cefalea, vértigos y vomitos,
cervicalgia, ataxia, trastornos visuales, defecto motor,
convulsiones y otros

e Localizacion de la neoplasia cerebral: supratentorial,
infratentorial y supraselar.

e Tiempo transcurrido entre el inicio de los sintomas vy el
diagnostico por neuro—imagen de la lesién (tomografia
axial computarizada e imagenes de resonancia
magnética), relacionandose entre si.

El diagnéstico positivo se realizé con la ayuda de los
estudios de tomografia axial computarizada, las imagenes de
resonancia magnética y la anatomia patolégica.

Procesamiento estadistico

La fuente de datos estuvo constituida por las historias
clinicas de los pacientes y el archivo de imagenes del
servicio. Los resultados se presentaron resumidos en tablas,
donde se incluyeron las frecuencias absolutas y relativas.
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RESULTADOS

Manifestaciones clinicas de presentacion

De los sintomas y signos de presentacion de las
neoplasias cerebrales (Tabla 2) la mayor incidencia
correspondid a la ataxia en el 46 % de los
pacientes. De ellos se encontré que en el grupo de
0-5 afios hubo una mayor casuistica con 20
pacientes y menos representativo en el grupo de 11
a 17 afos con solo 6. La cefalea fue un sintoma de
debut en 28 pacientes (38,3 %), refiriéndose con
mayor frecuencia en el grupo de 11 a 17 afios. En
el 35,6 % de los enfermos las manifestaciones
clinicas de debut incluyeron las nauseas y vomitos,
siendo el grupo de (0-5 afios) el mas afectado con
12 pacientes. La forma de debut que se
correspondid con los trastornos visuales ocupé el
30% en 22 pacientes, predominando en el grupo de
0 a 5 afos. Por su parte la cervicalgia fue la forma
de debut como sintoma de menor frecuencia,
encontrandose en el 6,8 % de los casos.

Tabla 2. Signos y sintomas de presentacién de los
tumores cerebrales en los diferentes grupos de edades.

Sintomas vy 0-5 6-10 11-17 Total %

signos anos anos afnos

Cefalea 5 10 13 28 38,3
Néauseas y 12 8 6 26 35,6
vémitos

Cervicalgia 2 3 - 5 6,8
Ataxia 20 8 6 34 46,5
Trastornos 11 6 5 22 30,1
visuales

Defecto motor 8 5 3 16 21,9
Convulsiones 1 7 4 12 16,4
Otras 14 8 7 29 39,7

Otras: poliuria, confusién aguda, amenorrea, disfasia,
hipoestesia corporales.

Tipo histolégico

Luego se analizaron los diagndsticos histolégicos
de los tumores y su relacion con los diferentes
grupos de edades (Tabla 3). En el grupo de edad
de 0 a 5 afios el tumor mas frecuentemente
diagnosticado fue el ependimoma con 7 casos,
mientras que en el grupo de 5 a 10 afios la mayor
casuistica correspondié a los meduloblastomas con
17 casos, seguidos en orden de frecuencia por los
gliomas benignos con 6 pacientes.

Se diagnosticaron 7 pacientes con
craneofaringioma en el grupo de 11 a 17 afios,
siendo los de mayor periodicidad en ese grupo. De
forma general y atendiendo a la histologia los tres
tumores méas diagnosticados en los diferentes
grupos de edades fueron los meduloblastomas con
27,3 %, seguido por los gliomas de bajo grado 19,1
% y por ultimo los ependimomas con el 15 %. Los
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germinomas constituyeron los tumores
diagnosticados con menor frecuencia, solo
encontrados en el 4,1% (3 casos).

Localizacion tumoral y demora diagndstica

Con respecto a la localizacion del tumor se valora el
tiempo promedio en meses desde el inicio de los
sintomas hasta su diagnostico histolégico (Tabla 4).
El mayor tiempo promedio correspondié a los
meduloblastoma con 9 meses, seguido por los
craneofaringiomas de localizacion supraselar con
una media de 8 meses. En los gliomas benignos el
diagnéstico histologico se realizé como promedio a
los 7 meses, mientras que en los malignos de
localizacién infratentorial fue de 5 meses. Los
papilomas del plexo coroide presentaron un menor
tiempo intermedio que el resto de los tumores con
solo 4 meses. De forma general los tumores
infratentoriales tuvieron un tiempo promedio mas
largo que los de localizacién supratentorial.

DISCUSION

Los tumores cerebrales son las neoplasias sélidas
mas frecuentes en la edad pediatrica, relacionadas
con una elevada morbilidad y mortalidad en los
nifios, punto de vista que da lugar a un abordaje
clinico de clasificacién de los mismos (Tabla 1).
Estudios realizados con anterioridad muestran una
demora significativa entre el inicio de los sintomas y
el diagnéstico del tumor, lo cual puede
desencadenar complicaciones agudas y ocasionar
dafio neurolégico irreversible (5).

Manifestaciones clinicas de presentacion de las
neoplasias cerebrales en lainfancia

Las manifestaciones clinicas originadas por las
neoplasias cerebrales guardan relacibn con la
localizacién, edad del nifio, edema peritumoral,
destruccion del tejido adyacente y afectacién de la
circulaciéon regional (6). Dentro de las formas
clinicas que con mayor frecuencia se presentan las
neoplasias cerebrales en la infancia tenemos las
consideradas a continuacion.

Sindrome de hipertensién intracraneal

En la mayoria de las ocasiones es el reflejo de una
hidrocefalia de causa obstructiva por un tumor de la
fosa posterior del cerebro, regién selar o intra
ventricular (Figura 1).

La progresion de los sintomas es el Unico elemento
fiable a seguir. El edema de la papila en un 30 % de
los casos puede no ser evidente. Asi la ausencia de
papiledema en un paciente con otros sintomas
neuroldgicos no excluye a un tumor cerebral. Los
sintomas iniciales de la elevacion de la presion
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Tabla 3. Relacién entre el origen histolégico y los
diferentes grupos de edades.

Tipo histoldgico

Grupos de edades

0- 5- 11- Total %
) 10 17
Gliomas benignos 3 6 5 14 19,2
Gliomas anaplasicos 1 3 3 7 9,5
Meduloblastoma 3 17 - 20 27,3
Ependimoma 7 4 - 11 15,3
Papiloma del plexo - 1 3 4 54
coroides
Craneofaringiomas - 3 7 10 13,6
Germinoma - 1 2 3 4,3
Otros - 2 2 4 54

Otros: lipoma, ganglioglioma, epidermoides.

Tabla 4. Tiempo promedio en meses entre el inicio de
los sintomas, el diagnéstico histolégico del tumor y su
localizacién.

Origen histolégico Tiempo Localizacion
promedio en
meses
Gliomas benignos 7 Infratentorial

Gliomas malignos 5 Supratentorial
Meduloblastoma 9 Infratentorial
Ependimoma 6 Infratentorial
Papiloma de plexo 4 Supratentorial
coroides

Germinomas 5 Supraselar
Craneofaringiomas 8 Supraselar

Otros 6 Supratentorial

Otros: lipoma, ganglioglioma, epidermoides.

Figura 1. Ependimoma de fosa posterior en la resonancia
magnética de craneo sagital.

intracraneal son con frecuencia insidiosos y no
especificos. La cefalea provocada por procesos
expansivos  cerebrales tiene  caracteristicas
especificas. Se describe que despierta al nifio por
la noche o que aparece cuando se despiertan por la
mafiana, aunque van disminuyendo de intensidad
conforme va transcurriendo la mafiana. El dolor
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suele tener una localizacion frontal u occipital y
suele exacerbarse cuando se realizan las
maniobras de Valsalva. En los casos en que se
acompafian con vomitos, cuando estos se producen
suelen provocar una disminucion de la cefalea. Los
tumores con crecimiento mas rapido son aquellos
gue se asocian con mas frecuencia con la cefalea.
Los vOmitos pueden ocurrir por irritacion del area
postrema que se encuentra en el suelo del cuarto
ventriculo debido a un aumento de la presion
intracraneal o por la afectacién directa de la masa
expansiva (7).

Sindromes de déficit motor focal

La presencia de una hemiparesia sugiere una
lesién hemisférica o de tronco cerebral, sobre todo
si estas Ultimas se acompafan de toma de las vias
largas y de los nervios craneales. La paraparesia se
relaciona con las lesiones interhemisféricas o
hidrocefalia. Las anomalias de postura pueden ser
de causa hemisférica (descorticacién) o por lesion
bulbo—protuberancial (descerebracion). El nistagmo
sin déficit visual puede hablar de afectacion del
tronco cerebral o cerebelo (8). La ataxia por su parte
nos puede indicar una lesion del vermis o
hemisferios cerebelosos.

Crisis epilépticas

Constituye el primer sintoma en el 6-10 % de los
tumores cerebrales y en el 50 % de las lesiones
hemisféricas. En el 75 % de los nifios que
presentan una convulsién como debut, el examen
fisico es normal. Las crisis epilépticas focales estan
mas relacionadas con la causa tumoral que las
crisis epilépticas focales psicomotoras (9).

Sindromes endocrinos

Las manifestaciones endocrinas también pueden
ser la forma de presentacién de las neoplasias
cerebrales. La obesidad es uno de los signos mas
comunes observados en los pacientes que
presentan un craneofaringioma, la misma se asocia
a lesiones del centro controlador del apetito en el
hipotalamo (10). Los adenomas secretores de
prolactina constituyen la variedad neoplasica mas
frecuente de la region pituitaria de nifios y
adolescentes, responsables de la pubertad
retrasada y baja talla (11). La diabetes insipida y
caqguexia suelen relacionarse con neoplasias
selares y supraselares, vistas mayormente en
craneofaringiomas, gliomas hipotalamicos vy
germinomas (Figura 2).

Sindrome de coma

De las formas de presentacion es la menos
frecuente. Generalmente aparece como
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descompensacién de un tumor no diagnosticado, ya
sea por el crecimiento agudo, hemorragia
intratumoral/peritumoral o hidrocefalia aguda (12).

Figura 2. Germinoma supraselar en la resonancia
magnética de craneo sagital.

Tiempo promedio en meses entre el inicio de los
sintomas, el diagndstico histolégico de Ila
neoplasiaintracraneal y su localizacion

Durante siglos se consider6 al SNC como una
estructura inmutable e irreparable desde el punto
de vista funcional y anatdmico, asi como un sistema
terminado y definitivo posteriormente al desarrollo
embrionario. El sistema nervioso crece de forma
sincronizada y genéticamente programado, pero a
la vez posee enormes potencialidades para el
cambio. Esta plasticidad, gobernada por
restricciones genéticas que guian el desarrollo en
determinadas direcciones se observa de manera
especial en la posibilidad de recuperacion y
adaptabilidad que expresa este 6rgano en caso de
privacion o dafio significativo (13,14).

Esta potenciabilidad que tiene el SNC es vista
principalmente durante la infancia. En esta etapa es
que tiene lugar la maduracion intensiva del cerebro,
aumentando la masa encefélica 3,5 veces en los 6
primeros afios, lo cual quiere decir que transforma y
multiplica sus funciones (13,14).

La extraordinaria plasticidad del cerebro humano
tiene sus inicios con un considerable exceso de
fibras neuronales, que trae aparejado un proceso
de podado o atrofiado de las conexiones que no
parecen necesarias. Esto ofrece ventajas para la
adaptacion, pues si ocurre algun dafio durante este
tiempo en el que hay disponible conexiones
excesivas hay mas posibilidades que el cerebro se
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adapte y se recupere debido a la posibilidad de
disefar rutas o conexiones alternas que pueden ser
adecuadas (13,14).

El grado de adaptacion difiere de una zona cerebral
a otra. Las regiones que se desarrollan mas
tardiamente, como lo son los I6bulos frontales y el
cuerpo calloso, resultan ser mas maleables y por lo
tanto adaptarse con mayor facilidad a lesiones
como pueden ser los tumores.

Los procesos como la regeneracion axonal y la
gemacion parecen ser la base de los mecanismos
neurofisiolégicos de neuroplasticidad que permiten
la recuperacion y adaptacion del cerebro después
de una lesibn. La gemacion difiere de la
regeneracion axonal en que el crecimiento neural
ocurre a expensas de axones sanos peritumorales
y se concluye con la formacién de nuevas sinapsis
funcionales (15).

De forma general y atendiendo a nuestros
resultados en el periodo estudiado el diagnostico de
los tumores cerebrales en la infancia se hace
tardio. Especialmente la demora ocurre en los nifios
gue presentan neoplasias de la fosa posterior del
cerebro con una media de 7 meses entre el inicio
de los sintomas y el diagndéstico positivo. Sin
embargo, en las lesiones supratentoriales el tiempo
medio fue de 5 meses.

En los pacientes menores de 5 afos la demora en
el diagnostico de los tumores cerebrales también
pudiera estar en relacion con la inhabilidad para
referir las manifestaciones clinicas, sobre todo
cefalea, vértigos, ataxia, diplopia y defecto motor,
mas frecuentes encontradas como manifestacion
clinica en los tumores de la fosa posterior, como
ocurrié en nuestro trabajo y que coincide con los
resultados de un estudio publicado por Becker et al
).

En otras ocasiones los sintomas y signos son
vagos, pudiéndose no diagnosticar y atribuyéndose
las manifestaciones clinicas a otras enfermedades
méas frecuentes en los nifios, sobre todo a las
relacionadas con el aparato digestivo. En los
infantes que aun tienen las suturas abiertas, el
tumor ocupante de espacio puede acomodarse
durante un periodo relativo de tiempo antes de
iniciar las manifestaciones clinicas, sobre todo si la
lesion se sitda en la linea media. Los tumores que
crecen dentro o muy cercanos al sistema ventricular
al descompensarse o sangrar pueden desarrollar
una hidrocefalia aguda por lo que el diagnostico
puede ser mas rapido, como ocurrié en los nifios
con papilomas del plexo coroides. Los sindromes
asociados con el papiloma del plexo coroideo son
descritos recientemente por Vadivelu et al (16).
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En un trabajo publicado por Kukal et al (17),
investigando cuales son las posibles hipétesis en la
demora del diagnéstico de los tumores cerebrales
en los nifios y su relacién con las probabilidades de
supervivencia, se encontré un tiempo medio entre
el inicio de los sintomas y el diagnostico positivo de
60 dias. Dicho periodo es mas corto que el
presentado en nuestro trabajo. Un intervalo pre—
diagnéstico mayor tuvo una correlacion significativa
con la edad del nifio, histologia de la neoplasia y
localizacién del tumor, resultados que coinciden con
los nuestros. El género de los pacientes, al igual
gue la demora en el diagnostico por causas
médicas no se relaciond con una reduccion de las
probabilidades de supervivencia en ninguno de los
grupos de edades estudiados por estos autores.

Por su parte un estudio con iguales caracteristicas
realizado en hospitales de Israel manifestdé un
tiempo promedio pre diagnéstico de 7,7 meses y
una evolucion clinica térpida en el 50 % de los
pacientes. A diferencia de nuestro estudio los
sintomas de presentacién mas frecuentes fueron la
cervicalgia y la ataxia (18).

CONCLUSIONES

Los sintomas de presentacion con mayor
periodicidad hallados fueron la ataxia, cefalea, las
nauseas y vomitos. El meduloblastoma fue la
neoplasia de mayor frecuencia. En las neoplasias
de localizacion infratentorial el tiempo medio entre
el inicio de los sintomas y el diagndstico positivo fue
mayor que en las supratentoriales. De forma
general y atendiendo a otras publicaciones
referidas al mismo tema pudimos comprobar que el
diagnéstico de las neoplasias cerebrales en la
infancia se realiza tardiamente.

La demora en el diagnéstico de los tumores
cerebrales en los nifios puede tener una importante
implicacion pronostica. El reconocimiento de las
diferentes formas clinicas de presentacion, el uso
adecuado y oportuno de los estudios de
neuroimagenes son aspectos esenciales que
favorecen la supervivencia de estos pacientes.
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Presentation forms and diagnostic delay of pediatric brain neoplasms

ABSTRACT

Objective: To determine the most frequent signs and symptoms as presentation of brain neoplasms and the average time
between onset of symptoms and positive diagnosis.

Methods: A retrospective study was performed in the Pediatric Hospital of Camaguey in a period of 15 years of all cases
diagnosed as brain tumors. The sample was 73 patients. The variables studied were related to each other.

Results: The most frequent clinical presentation was ataxia (46 %), diagnosed primarily in children younger than 5 years.
Headache was one symptom of presentation in 28 patients (38.3 %). Nausea and vomits was included in the onset
manifestations in 35.6 % of the sample. Histologically, the tumor more regularly diagnosed was medulloblastoma. The
average time between onset of symptoms and positive diagnosis was 7 months for infratentorial lesions and 5 months for
supratentorial lesions.

Conclusions: The delay in the diagnosis of brain tumors in children may be important prognostic implications. The
recognition of different forms of presentation and the appropriate use of imaging may improve the prognosis of these
patients.

Key words. Ataxia. Brain neoplasm. Medulloblastoma. Pediatric neurology. Intracranial hypertension.
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