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RESUMEN

Introduccion: los tumores del tronco cerebral suponen el 10-25% de los tumores del sistema
nervioso en el nifio y del 20% al 25% de los tumores infratentoriales.

Objetivo: caracterizar los hallazgos clinicos-imagenoldgicos en pacientes con tumores del tallo
encefalico.

Método: se realizd un estudio de serie de casos en nifios con el diagndstico de tumor de tallo
encefalico en el Hospital Pediatrico Octavio de la Concepcidén y de la Pedraja de la ciudad de
Holguin, en un periodo de 12 afios comprendidos entre enero 2004 a diciembre de 2016. La

muestra se conformo por los 12 pacientes diagnosticados con la enfermedad.
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Resultados: existié un predominio del sexo femenino en el grupo etario de 0 - 5 afios para el
58,3%. La cefalea constituyd el sintoma predominante y al examen fisico la paralisis de pares
craneales fue el hallazgo predominante. Existi6 un laxo de tiempo de dos meses
aproximadamente entre el inicio de la enfermedad y el diagndstico médico en el 81,2% de los
pacientes. La localizacion difusa del tumor en el tallo encefalico predomind sobre la distribucion
focal en el 66,6% con epicentro en el puente encefalico. La opcidn terapéutica de eleccién estuvo
basada en la radioterapia, quimioterapia y terapia monoclonal Hr3 en la totalidad de los tumores
difusos de tallo encefélico.

Conclusiones: la resonancia magnética constituye la técnica imagenoldgica de elecciéon para

clasificar los pacientes con tumores de tallo en focales o difusos.

Palabras clave: tumor, tallo encefélico, resonancia magnética.

ABSTRACT

Introduction: brainstem tumors represents about 10 to 25% of the tumors of the nervous
system in the child and 20% to 25% of infratentorial tumors.

Objective: to describe the clinical-imaging findings in patients with brain stem tumors.

Method: a retrospective study was done in children with the diagnosis of brainsteam tumor from
the Octavio de la Concepcion y de la Pedraja Pediatric Teaching Hospital; Cuba from January
2004 to December 2016.

Results: there was a predominance of females in the age group between 0 - 5 years forl 58.3%.
The commonest symptoms occurring at any time were headache (25%) and the patsy of cranial
nervous was the neurological signs present at diagnosis. The median symptom interval was two
months between onset of symptoms and diagnosis in 81.2% of patients. The diffuse location of
the tumor in the brainstem predominated over the focal distribution in 66.6% with epicenter in
the encephalic bridge. The therapeutic option of choice was based on radiotherapy, chemotherapy
and monoclonal therapy Hr3 in all diffuse brain stem tumors

Conclusion: magnetic resonance examination is the most suitable imaging technique in the

brainsteam™ tumors study.

Keywords: tumors, brainsteam, magnetic resonance.
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INTRODUCCION

El término tumor de tronco cerebral no describe a un solo tipo de tumor, sino a una variedad de
neoplasias de origen glial que aparecen en el tronco encefélicol?. Anteriormente suponian una
enfermedad considerada de dificil diagndstico y tratamiento, sin embargo, con el advenimiento de
los estudios de neuroimagen liderados por la resonancia magnética (RM) permiten reconocer los
patrones tumorales a lo largo del tronco encefalico y brinda la posibilidad de clasificar al tumor en
lesién tumoral focal o difusa, lo que permite establecer clasificaciones diagnodsticas sin necesidad

de llegar a una confirmacion anatomopatoldgico3-°.

Espafia y Estados Unidos reportan estudios que describen las caracteristicas clinicas e
imagenoldgicas de este tumor, la mayor serie reportada es de 42 pacientes'”8, En Cuba existe
solo un estudio en el Hospital Juan Miguel Marquez. En el Hospital Pediatrico Provincial Octavio de
la Concepcién y de la Pedraja a pesar de constituir un centro de referencia territorial, no existen
precedentes de investigacidon descriptiva sobre el tema, por lo que se considera como objetivo de
la presente investigacién la caracterizacion de los hallazgos clinico-imagenoldgicos, asi como

diagndstico, clasificacién y evolucion posterior de los pacientes con tumores de tallo encefalico.

METODOS

Se realizd un estudio descriptivo retrospectivo de serie de casos en nifios con el diagndstico de

tumor de tallo encefdlico en el Hospital Pediatrico Octavio de la Concepcién y de la Pedraja en un

periodo de 12 anos comprendidos entre enero 2004 a diciembre de 2016.

Operacionalizacién de las variables

Se tuvieron en cuenta las siguientes variables:

e Edad: se agruparon segun grupos etarios (de 1- 5 afios, de 5 -10 afios y mayores)

e Signos y sintomas: se recogieron los sintomas referidos por los pacientes al momento del
diagndstico. Los signos fueron evaluados por los especialistas en Neurologia o Neurocirugia al

realizar el examen fisico del ingreso.

e Para describir el tiempo de evolucion de los pacientes hasta el diagndstico se propuso segun

sigue: de 1 - 2 meses; 3- 4 meses; 5-6 meses y mayores.
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e Para valorar la localizacidon topografica de los tumores a nivel de tronco encefalico se utilizaron
los siguientes criterios: se utilizd un equipo de resonancia magnética marca SIEMENS, Aleman,
de 0,223 teslas en la cual se obtuvieron imagenes axiales con reconstruccién en planos sagital
y coronal lo cual permitié realizar la localizacidn topografica de los tumores en la extensién del

tronco cerebral.

Luego de procesada la informacion se propuso la siguiente clasificacién topografica: Tumores de
tronco cerebral: clasificacion de Epstein® (tumores difusos y focales de tallo) por tumor difuso se
considera cuando en las imagenes de resonancia magnética se constata patrén infiltrativo difuso

del tronco cerebral, ocupando mas del 50% del area afectada.

Por tumores focales se suponen los tumores pequefios menores de dos centimetros que afectan la
mitad del tamano del area afectada; se clasifican segun el lugar que ocupan en el tallo encefalico:

mesencefalico, protuberancial, bulbar y bulbomedular.

En funcion de la presentacion radioldgica del tumor descrito a través de la resonancia magnética
se establecieron dos grupos: los tumores focales y difusos (clasificacion de Epstein) a su vez se
correlacionaron con el tratamiento impuesto a los pacientes.

El tratamiento utilizado fue quimioterapia, radioterapia, terapia monoclonal Hr3 o tratamiento

quirurgico. La supervivencia, evolutivamente se utilizé la distribucién que sigue: hasta seis meses,

de seis a dos aios, de tres a cuatro afios y mayor de cinco afios.

RESULTADOS

Al valorar la distribucidon de pacientes segun grupo etario y sexo (tabla I) se observd predominio

del sexo masculino en el grupo etario de 0-5 afos.

Tabla I. Distribucion seglin edad y sexo en nifios con tumor de tallo encefalico

o Sexo femenino Sexo masculino Total
Grupos de edades (afios)

n % n % n %
0-5 2 16,6 5 41,7 7 58,3

6 -10 3 25 0 0 3 25

10 - 15 1 8,3 0 0 1 8,3

Mayor de 15 1 8,3 0 0 1 8,3

Total de pacientes 7 58,3 5 41,7 12 100

Fuente: historia clinica
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Al distribuir la muestra de estudio segln sintomas y signos (tabla II) el sintoma predominante lo
constituyd el dolor de cabeza siendo referido por tres pacientes para el 25%. Al momento del
diagnostico los signos neuroldgicos mas comunes (tabla II) lo constituyeron la paralisis de pares
craneales y la disfuncién cerebelar. En el 41,6% de los pacientes se detecté mediante el examen
fisico neuroldgico la afectacion de pares craneales. De forma general los mas afectados fueron el
III, IV, V y VI par. En el 8,3% se constataron trastornos de la marcha, representados por la

inestabilidad y la lateropulsién.

Tabla II. Segun sintomas y signos

Sintomas / Signos n %
Cefalea 3 25

Vomitos 1 8,3

Cambio de conducta 1 8,3
Vértigo 1 8,3

Hipo 1 8,3
Inestabilidad de la marcha 2 16,7
Paralisis de pares craneales 5 41,6
Lateropulsion de la marcha 1 8,3
Paralisis facial periférica 2 16,7
Ataxia de tronco 1 8,1

Fuente: historia clinica

En la serie actual el 81,9% de los pacientes el debut de la enfermedad estuvo alrededor de los dos
meses. En el presente estudio al realizar la distribucién de los pacientes segln la clasificacién de
Epstein, los tumores difusos representaron el 66,6% del total y muestran claras diferencias en su

localizacién y semiologia radioldgica respecto a los tumores focales 33,3 % (tabla III).

Tabla III. Clasificacién de la lesion tumoral segin patrén imagenoldgico mediante resonancia

magnética. Clasificacion de Epstein

Localizacion tumoral n %
Tumor Focal 4 33,3 %
Tumor difuso 8 66,6 %

Total 12 100

Fuente: informe resonancia magnética

En esta investigacion y en concordancia con la literatura consultada (tabla IV) la radioterapia

convencional fraccionada en combinacion con la quimioterapia fue la opcidn terapéutica viable en
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la serie de estudio independientemente del patréon tumoral presente por la imagenologia, incluyd

la terapia monoclonal especifica para el tumor de tallo encefalico Hr3.

Tabla IV. Terapéutica utilizada segun patrén imagenolégico

. Patron Focal Patron Difuso
Tratamiento
n % n %
Radio y quimioterapia 4 33,3 8 66,6
Tratamiento quirdrgico 0 0 0 0
Ensayo clinico 4 33,3 8 66,6
Total de pacientes 4 33,3 8 66,6

Fuente: historia clinica

La sobrevida de los pacientes (tabla V) es diferente segun la localizacién del tumor. En los
tumores difusos la sobrevida es menor a un afio a pesar de la opcidn terapéutica. En la serie
actual la mayoria de los pacientes con este tumor no sobrevivieron por encima de los seis meses
(50%). A pesar de los distintos protocolos utilizados tanto en radioterapia, como en quimioterapia

el prondstico de estos ninos fue desfavorable.

Tabla V. Segun supervivencia

) . Patrén focal Patrén difuso Total
Supervivencia

n % n % n %

6 meses 0 0 6 50 6 50
6 meses - 2 afos 2 16,6 2 16,6 4 33,3
3 afios - 4 anos 2 16,6 0 0 2 16,6
Mayor de 5 afios 1 8,3 0 0 0 8,3
Total de pacientes 4 33,3 8 66,6 12 100

Fuente: historia clinica

DISCUSION

Los tumores del tronco de encéfalo en los nifilos muestran una mayor incidencia entre los tres y
los diez afios con un pico proximo a los siete, sin preferencia de sexo!3>6, Otros estudios reportan
un pico de mayor incidencia de la enfermedad de aproximadamente 7,4 afios con un rango entre

15 semanas a 17 afios y una mayor incidencia de varones con respecto a las hembras34,

Sin embargo, en la serie actual existié una mayor representacién del sexo femenino con respecto

al masculino en una proporcion de 7:57:8. Se ha reportado en varias series de estudios sobre el
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tema, que los tumores del tallo encefalico en los nifios se presentan en la primera década de la
vida’. A pesar de los numerosos estudios realizados sobre el tema con el objetivo de buscar
asociacién de estas variables con la evolucion y el prondstico de estos pacientes, no ha sido
posible determinar la presencia de factores de riesgo que demuestren una relacién definitiva con

el sexo y la edad3”’.

Multiples factores contribuyen a las dificultades en el diagndstico inicial de los tumores cerebrales
y dentro de ellos los de tronco encefalico. Muchos de los sintomas y signos iniciales de los
tumores cerebrales son inespecificos®19. Es referido por muchos autores que los sintomas y signos

en los nifos se presentan incompletos y menos definidos que en el adulto® 19,

El patron caracteristico de la cefalea en estos pacientes fue de presentacién nocturna y en
horarios matinales. En coincidencia con la serie actual el profesor Villarejo sefiala resultados
similares®. Se reportan en la serie de estudio otros sintomas iniciales en los pacientes con tumor
de tallo encefalico tales como la presencia de vomitos en su presentacion matinal, asi como, el

vértigo.

El vomito postural en el nifio constituye un signo de alerta. La bibliografia reporta este sintoma
como el mas frecuente referido por los pacientes3®. El hipo, aparece como respuesta a una
irritacion del tallo encefalico en su porcidn protuberancial y se presenta como un sintoma inusual
en el debut de los tumores de tallo encefdlico. En la serie actual se evidencié en un paciente
tratado durante dos meses por hipo rebelde a tratamiento sin lograr mejoria hasta la aparicion del
trastorno de la marcha, lo cual orienté al médico hacia la posible etiologia irritativa del tallo
encefalico como causa del sintoma. En contraposicion el Dr. Villarejo reporta a los trastornos

cerebelosos como los signos mas frecuentes encontrados en el 37% de los pacientes?>3,

Durante la exploracion fisica, el signo mas frecuente encontrado fue la paralisis de pares craneales
y dentro de ellos el VI y el VII par craneal, representados por la paralisis facial periférica y su

presentacién en edades tan tempranas como la lactancia hace sospechar la enfermedad”.

Segun los autores, la sintomatologia de los tumores de tallo es muy variada en dependencia del
tamafio del tumor y de la localizacién, sin embargo, no se ha podido establecer la clinica del
paciente al debut como un factor predictivo del curso de la enfermedad en concordancia con lo
que refiere el Dr. Ternier en su serie de estudio de 15 nifios con tumor de tallo!°. El laxo de
tiempo desde el debut de los sintomas hasta el diagndstico depende de la localizacidon y extension
del tumor en el tallo encefélico, la severidad de los sintomas iniciales, asi como, de la rapidez de

la progresion de la lesion'0,

815



Correo Cientifico Médico de Holguin
Caracteristicas clinico - imagenoldgicas de los tumores de tallo encefélico en la infancia

La duracion media de los sintomas y el diagndstico puede estar en relacion con los sintomas que
predominan en el debut de la enfermedad. En la serie actual predomind la cefalea como sintoma
de debut, lo cual puede condicionar a que el diagndstico no se retrase por encima de los dos
meses. De manera general los ninos con tumores de localizacion infratentorial tienen una duracion
media del diagndstico significativamente menor que los tumores supratentoriales cuyo diagndstico

se realiza, por lo general, por encima de los cuatro meses’.

Es criterio de los autores de la presente investigacién que la duracion de los sintomas al
diagnodstico también esta condicionado por la naturaleza del debut de los mismos; en ocasiones se
presentan con una sintomatologia tan infrecuente y poco comun que es dificil pensar en la entidad
tumoral como la génesis del proceso. En la serie actual existieron dos diagnésticos (22,2%) por
encima de los cuatro meses y estuvo condicionado en este caso por las causas antes expuestas.
La presencia de sintomas indolentes poco comunes e inespecificos que no se acompanan de

hipertensidn intracraneal son los mas propensos a favorecer un diagnéstico tardio.

Los tumores focales del mesencéfalo constituyen entre el 9% - 10% del total de tumores de
tronco infantiles y aproximadamente el 50% de ellos se ubican en la region tectal y
periacuedectal*>1°, Estos tumores de manera general cursan con una relativa indolencia y en esta
investigacién la sintomatologia focal predomina en el cuadro clinico de debut ante la

sintomatologia obstructiva.

Los tumores difusos constituyen el grupo mas numeroso, englobando entre el 60% y el 80% del
total, aunque existen otras localizaciones puntuales, la protuberancia constituye su epicentro en el
95% de los casos?%%%10 En la serie actual se evidencié una incidencia del 66,6% de estos
tumores localizados a nivel de la protuberancia o puente encefdlico, en concordancia con otros
trabajos referidos en la literatura®+7.810,  Sin embargo, sensiblemente mayor que el reportado

por el Dr. Menor en la muestra de 43 nifios con tumor de tallo encefalico®.

En la literatura esta bien documentado el caracter agresivo de estos tumores, se considera los de
mas alta mortalidad entre los que afectan a la poblacion pediatrica>#1911, En la serie de estudio
actual se evidencié un crecimiento exofitico en ocho pacientes, de ellos, dos con crecimiento
anterior con tendencia a englobar la arteria basilar y afectando la region del clivus y la cisterna
prepontina. En seis pacientes se constaté un crecimiento dorsal hacia el IV ventriculo generando

en dependencia del grado de obstruccién diferentes grados de hidrocefalia.

Segun la terapéutica empleada existen criterios diferentes entre los autores y segun el Dr. Menor

concluye afirmando segun su experiencia que la union de la quimioterapia con la radioterapia son
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las terapias mas efectivas >71112, En la serie actual se reportd la remision total de uno de
nuestros pacientes con tumor focal de mesencéfalo, es de sefialar que se encontraba bajo el
tratamiento con radioterapia y con el uso del Rh3 monoclonal, con una supervivencia mayor de
cinco afos. En el tratamiento de los tumores de tronco encefalico la cirugia se reserva usualmente
para la biopsia y la reduccion del volumen tumoral en los casos que presentan un crecimiento

exofitico accesible?10-12,

Segun la clasificacion del Dr. Epstein en su serie de estudio los pacientes con tumores de tallo
difusos no sobreviven en ningln caso y la media de supervivencia fue de 9,8 meses desde el
diagnostico. Sin embargo, los tumores focales y principalmente los que comprometen la regién
cérvico-bulbar, lesiones focales y dorsales exofiticos pueden presentar largas supervivencias sin

recidivas2810-12,

En concordancia con estudios realizados, en esta serie los tumores focales mostraron una mejor
supervivencia que los tumores difusos, fue del 16,6 % por encima del afio de vida. Dado el mal
pronostico de estos pacientes con los tratamientos actuales, es necesario investigar factores que

nos permitan ofrecer tratamientos mas dirigidos y especificos!?.

CONCLUSIONES

La resonancia magnética es el estudio de eleccién en el diagnéstico de los tumores del tallo
encefdlico y permite la clasificacién inicial en tumores difusos y focales y de esta forma relacionar

el tipo de tumor con una mejor o peor supervivencia.

La escasa frecuencia de esta enfermedad en la provincia de Holguin es una limitante lo cual
impide generar informacion suficiente por lo que se hace necesario sugerir la inclusion de estos
pacientes en estudios multicéntricos o multi-institucionales en Cuba para lograr un consenso sobre
las caracteristicas clinicas imagenoldgicas de esta desvastadora enfermedad. Se sugirié que otros
centros de atencion pediatrica reporten sus casos y las caracteristicas encontradas en los tumores
de tallo encefdlico. Constituye un estudio inicial fundamental en el desarrollo investigativo futuro

sobre los tumores de tallo encefdlico en la provincia y el pais.
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