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RESUMEN

Se efectud un estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo de los 8 pacientes con
tumores del sistema nervioso central en el primer afio de vida, diagnosticados en el
Hospital Infantil Sur de Santiago de Cuba desde 1987 hasta 2008, de los cuales 5
(62,5 %) habian fallecido cuando se elaboro el presente articulo. Los tratamientos
indicados en este caso son la reseccion de la masa tumoral, lo mas radical que permitan
su tamano y localizacién, asi como la quimioterapia segun el tipo histico.
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ABSTRACT

A descriptive, longitudinal and retrospective study of 8 patients with tumors of the
central nervous system in the first year of life was carried out. They were diagnosed in
the Southern Children Hospital of Santiago de Cuba from 1987 to 2008, 5 of them
(62,5%) had died when the present article was made. The treatments indicated in this
case are the resection of the tumor mass, the most radical surgery depending on its size
and localization, as well as the chemotherapy according to the tissular type.
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INTRODUCCION

Los tumores del sistema nervioso central (SNC), ademas de ser relativamente comunes
en las edades mas tempranas de la vida (en 2 a 5 de cada 100 000 nifios), constituyen la
segunda variedad de enfermedades malignas y tumores sélidos mas frecuentes en la
infancia y adolescencia, ' con una incidencia que ha ido incrementédndose anualmente
en 1 % durante en los ultimos 20 afios.

En valiosas investigaciones publicadas sobre el tema ® 7 se estima que los tumores
intracraneales e intrarraquideos representan entre 92,3 - 93,4y 6,6 - 7,7 %,
respectivamente, de todos los del SNC, con una razén sexo masculino/femenino oscilante
entre 1,38 a 1,6:1. El diagndstico de las neoplasias cerebrales suele realizarse a los 7,8
- 8,8 afios, con una desviacién estadndar de + 3; * 7 pero se diferencia grandemente del
establecido en el primer ano de vida y antes de esa edad en cuanto a localizacion,
caracteristicas tisulares, evolucién y prondstico. 8 1°

La infrecuencia de ese tipo de tumor en lactantes, asi como de estudios médicos acerca
del asunto, tanto en Cuba (donde no se ha localizado publicacion alguna al respecto)
como en el mundo, devinieron razones harto justificadas para elaborar este articulo sobre
tan importante materia de salud.

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo sobre pacientes con
tumores del sistema nervioso central en el Hospital Infantil Sur Docente de Santiago de
Cuba, desde 1986 hasta 2008, para lo cual se obtuvo informacién pertinente de las
historias clinicas individuales, del Registro Nacional de Cancer y de los informes
operatorios del Servicio de Neurocirugia de la citada institucién.

De 147 nifios con neoplasias en esa localizacidon, solo 8 tenian menos de un afio de edad,
de manera que la investigacion se basé en ellos.

RESULTADOS

De 147 pacientes ingresados con tumores del sistema nervioso central, solo 8 eran nifias
y nifios menores de un ano, para 5,4 % del total de la serie. Las edades en el momento
del diagnodstico se muestran en la tabla 1.

Tabla 1. Pacientes segun edad

Edades No. %

1 mes 1 12,5
2 meses 2 25,0
3 meses 1 12,5
4 meses 2 25,0
6 meses 1 12,5
9 meses 1 12,5
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En la casuistica estudiada, 5 de sus integrantes eran del sexo femenino. La distribucion
por municipio de procedencia fue como sigue: 2 de Contramaestre y 1 respectivamente
de Santiago de Cuba, Songo-La Maya, II Frente y III Frente; pero también de otras
provincias orientales: uno de Holguin y otro de Granma.

De los sintomas y signos presentes en el momento del diagndstico (tabla 2), el
predominante resultd ser la macrocranea (62,5 %), seguido en frecuencia por el retraso
del desarrollo psicomotor y la irritabilidad, entre otros.

Tabla 2. Pacientes segln sintomas y signos

Sintomas y signos No. %
Macrocranea 5 62,5
Retraso del desarrollo psicomotor 3 37,5
Irritabilidad 3 37,5
Estrabismo 2 25,0
Ptosis palpebral 1 12,5
Vomitos 1 12,5
Dificultad respiratoria 1 12,5
Paraparesia 1 12,5

Antes del acto quirurgico, en 5 de los lactantes se realizd derivacion ventriculo-peritoneal
para tratar la hidrocefalia que entonces concomitaba con el conjunto sintomatico. La
reseccion tumoral total fue posible en 5 e imposible en 2 por su localizacién en el III
ventriculo y otras dificultades; en el Gltimo, el diagndstico de la lesidon se establecid post
mortem.

En 6 pacientes se verificd la existencia del tumor a través de la tomografia axial
computarizada y en 1 por medio de la mielografia, pues aun no se disponia del equipo
para imagenes de resonancia magnética en esta provincia cuando se determiné la
presencia de la masa tumoral. Los diagndsticos histicos se mencionan en la tabla 3.

Tabla 3. Pacientes segtin diagnéstico histico

Diagndstico No. %
Papiloma de plexo coroides 3 37,5
Gliobastoma multiforme 2 25,0
Glioma mixto 1 12,5
Meningioma 1 12,5
Ependimoma 1 12,5

La relacién entre localizacién y diagnostico histico de los tumores (tabla 4) revel6 que

el mayor numero (4 en total) afectaba los ventriculos laterales, seguidos en orden por los
detectados en el tercer ventriculo, la region parietooccipital de los hemisferios cerebrales
y la zona lumbosacra. Asimismo, entre las variedades neoplasicas segun caracteristicas
tisulares primaron los papilomas de plexo coroides y los glioblastomas multiformes.
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Tabla 4. Pacientes segun localizacion del tumor y diagnéstico histico

Localizacion Diagnéstico N

o

Ventriculos laterales Pap|loma_de plex_o coroides 3
Glioma mixto 1
, Gliobastoma multiforme 1

Tercer ventriculo L
Meningioma 1
Parietooccipital Gliobastoma multiforme 1
Lumbosacra Ependimoma 1

En cuanto al tratamiento posoperatorio, no se indico radioterapia y solo se aplicd
quimioterapia en 1 de ellos. Acerca del estado actual de los pacientes cabe especificar
que 3 vivian al acopiar la informacidn para este articulo (37,5 %) y 5 habian fallecido
(62,5 %).

Al relacionar la supervivencia (tabla 5) con el diagndstico histico se obtuvo que un
paciente de un mes de edad, proveniente del municipio de III Frente, presentaba
dificultades respiratorias al ser ingresado vy fallecié poco después. Como hallazgo
necropsico se informd un gliobastoma multiforme.

En otro lactante (pero de 2 meses), hospitalizado a causa de macrocranea y ptosis
palpebral, la tomografia axial computarizada mostré una imagen hiperdensa por delante
del tercer ventriculo, correspondiente a un tumor. El cuadro clinico del nifo evoluciond
hacia afectacion de su estado general, dafio neuroldgico y muerte a los 8 dias, con
diagnéstico post mortem de un meningioma fibroblastico.

Tabla 5. Pacientes segtn Diagndstico y Supervivencia

Diagnéstico No. Supervivencia
Gliobastoma multiforme 1 Diagnostico post mortem
Meningioma 1 8 dias
Gliobastoma multiforme 1 13 dias
Papiloma de plexo coroides 1 1 mesy 10 dias
Papiloma de plexo coroides 1 1 afio (vivo)
1
1
1

Glioma mixto 2 afios y 3 meses
Papiloma de plexo coroides 6 afios (vivo)
Ependimoma 21 afios ( vivo)

DISCUSION

Los tumores del sistema nervioso central son extremadamente raros en lactantes, > 8
pues su incidencia fluctia entre 1,1 a 4,1 por 100 000 nacidos vivos; % ° sin embargo,
en recién nacidos y nifios durante el primer ano de vida difieren en cuanto a localizacion,
caracteristicas tisulares y prondstico con respecto a los diagnosticados en la poblacién
infantil de mayor edad. 8~ 1°

Jellinger y Sunder-Plassmann *! clasificaron los tumores diagnosticados en el primer afio
de vida como: definitivamente congénitos (con sintomas o signos confirmados al nacer o
en las 2 primeras semanas de vida), probablemente congénitos (con sintomas o signos
precisados en el primer afno de vida) y posiblemente congénitos (con sintomas o signos
definidos después del primer afio de vida). De acuerdo con ello, en 1 de los 8 lactantes
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de esta serie, el tumor era definitivamente congénito; y en los restantes, probablemente
congénitos. De hecho, en este hospital pediatrico, los del SNC diagnosticados en el
primer afio de vida constituyeron 5,4 % de los 147 identificados en la poblacidn infantil
estudiada, mientras que en la de Bognar, ** investigada en Budapest, representaron
4,8 % de 1 728 pacientes de diferentes edades, con neoplasias en esa localizacién; y en
la de Raimondi y Tomita ** significaron 11 %, al ser confirmados en 39 menores de un
afno de 341 nifos y nifias con tumores cerebrales.

Los sintomas mas frecuentes al diagnostico resultaron ser: macrocranea (62,5 %) y
retraso en el desarrollo psicomotor e irritabilidad (37,5 %), el primero de los cuales
coincide con lo encontrado también por Kaczala et al, 1° pero no con los restantes
signos, pues ellos hallaron seguidamente hidrocefalia y muerte. Bognar ! sefiala entre
las alteraciones preponderantes en su investigacion: retardo del desarrollo psicomotor y
macrocranea; esta Gltima en primer lugar en los pacientes de Raimondi y Tomita, 3 asi
como de Raisanen y Davis, * si bien los segundos autores detectaron igualmente la
fontanela tensa, que concomitaba en 55 % de los integrantes de su casuistica.

Lo anterior revela la imperiosidad de realizar, antes de su alta hospitalaria, una ecografia
transfontanelar a todo recién nacido cuyo perimetro cefalico exceda de 34 cm al
nacimiento; y si este examen no fuera concluyente para el diagnéstico, indicar una
tomografia axial computarizada. Lo idoneo seria poder seguir adecuadamente a los
recién nacidos en su area de salud y considerar la medida del perimetro cefalico como
una de las mensuraciones mas importantes durante la valoracion médica continuada en
el nivel comunitario.

Los tumores cerebrales se localizaron en todos los pacientes en la zona supratentorial, lo
cual se corresponde con lo descrito en otros trabajos sobre el tema. > 13 14

Por su parte Larouche et al/, * en una magnifica revisién de la literatura publicada en
diciembre de 2007, que abarcé a 1 289 menores de un afio con tumores del SNC,
especifican que las lesiones eran de localizacién supratentorial en 65 % de los lactantes.

Una de las diferencias mas notables de los tumores a esta edad cuando se comparan
con los diagnosticados entre los 3 a 15 afios, radica en el ascenso del predominio
infratentorial de 50 a 60 %, segun algunos investigadores. % >’

Los papilomas de plexo coroides y los glioblastomas multiformes fueron los tipos histicos
mas comunes; hallazgo que difiere de lo comunicado por Bognar, *? quien notifica este
orden de primacia: gliomas benignos, tumores primitivos neuroectodérmicos,
meduloblastomas y astrocitomas benignos.

Raisanen y Davis '* afirman que los teratomas ocurren con una frecuencia 5 veces mayor
que el astrocitoma. Larouche et al *> los diagnosticaron en estos drdenes: astrocitoma
(30,5 %), meduloblastoma (12,2%), ependimoma (11,1 %) y tumor de plexos coroides
(11 %).

Para Hochwald et al, !° los teratomas y astrocitomas son los tumores mas frecuentes en
el primer afo de vida. Es llamativo haber encontrado un meningioma intraventricular,
puesto que resulta bastante raro a todas las edades, *’' !® principalmente en lactantes
menores de un afio.
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El prondstico de los pacientes con tumores cerebrales diagnosticados en el primer afio
de vida esta relacionado con su tamafio y localizacion, tipo histico, grado de reseccion
efectuado y condiciones del paciente en el momento de la confirmacién. 34

Sobresale que 57,1 % tuvo un prondstico desfavorable, pues 2 lactantes fallecieron antes
de los 2 meses de habérseles detectado el tumor; pero se impone sefialar que el estado
clinico de los nifios al diagndstico era muy malo en 3 de los 4 fallecidos por lesiones
neuroldgicas graves, segun escala de Glasgow y toma del estado general, que no
permitieron el tratamiento quirdrgico en 2 de ellos.

De los 5 fallecidos, 4 tenian tumores de gran tamafio (mas de 5 cm), en 2 de los cuales
se localizaban en regiones profundas como la porcién anterior del tercer ventriculo. En
esta serie, los papilomas de plexo coroides y ependimomas fueron los de mejor
pronéstico y los gliobastomas multiformes los de peor evolucion.

Es muy importante la relacion existente entre el grado de reseccién y la supervivencia,
pues de los 5 pacientes a quienes se realizd reseccion total, uno sobrevivié 2 afios mas
3 meses y 3 estan vivos (60,0 %). Raisanen y Davis, * quienes califican de reservado
el prondstico de estos pacientes, generalmente atribuible al gran tamafio y la localizacidn
de la lesién, apuntan que los nifios que mejor evolucionan, son los que presentan
papilomas de plexo coroides, puesto que pueden sobrevivir asintomaticos si se realiza
una reseccion total.

Larouche et al *> destacan en sus resultados las diferencias a estas edades de la
evolucion bioldgica de los tumores en comparacion con los diagnosticados en nifios
mayores de 3 afos, asi como también la “agresividad” clinica y quimiosensibilidad de los
gliomas con bajo y alto grados de malignidad, respectivamente.

Bouffet et al '° consideran, seglin su experiencia en 13 infantes con gliomas de bajo
grado de malignidad en Toronto (Canada), estudiados en el periodo 1990 y 2000, que
estos tumores en menores de un afio son “agresivos” desde el punto de vista bioldgico,
apenas responden a la quimioterapia y resultan generalmente mortales en poco tiempo.

La corta edad de los pacientes constituye sin dudas un problema para tolerar la
quimioterapia, aunque reducidas dosis, indicadas por un equipo multidisciplinario con
pericia, son también una medida esencial, segura e incuestionablemente valiosa para
mejorar la evolucién, el prondstico y la calidad de vida de estos nifios; sin embargo, los
regimenes terapéuticos deben tener en cuenta el riesgo de toxicidad para no producir
yatrogenia y secuelas a largo plazo, ° razones por las cuales los autores de este trabajo y
otros colegas * "*> opinan que la exéresis del tumor, lo mas radical posible segiin tamafio
y localizacion, deviene hasta ahora la conducta médica ideal para prolongar la
supervivencia. La radioterapia nunca es recomendada en los esquemas de tratamiento.
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