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RESUMEN

Introduccién: Los primeros 3 afios de vida son cruciales en el desarrollo del sistema nervioso central (SNC). Un tumor en dicha
localizacién, en este periodo, esta asociado a un severo deterioro de la calidad de vida y alta mortalidad. El objetivo del trabajo
es realizar un andlisis de la evolucién y tratamiento en estos pacientes.

Material y métodos: Andlisis retrospectivo de las historias clinicas y el archivo de imagenes de pacientes menores de 36
meses de edad con diagndstico de tumor en SNC tratado quirdrgicamente en el Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez, CABA,
Argentina. Periodo: 01/03/2009-01/01/2020. Se dividieron en 3 grupos segun edad: 1 (0-12 meses), 2 (13-24 meses) y 3 (25-35
meses).

Resultados: Se incluyeron 71 pacientes, 36 varones y 35 mujeres. El sindrome de hipertensiéon endocraneana se presenté al
debut en 42 pacientes (59%) luego alteraciones de la motricidad en 13 (18%). 46 (65%) presentaron hidrocefalia, de los cuales
20 presentaron post-reseccion tumoral. Se observé predominio de localizacion supratentorial en los grupos 1 (69%) y 2 (58%),
e infratentorial en el grupo 3 (86%). Se realizé resecciéon completa en 18 pacientes (25%), subtotal en 6 (11%), parcial en 38
(54%), y biopsia en 7 (10%). 27 (38%) pacientes requirieron reoperaciones, de los cuales 19 (70%) pertenecieron al grupo 1.
Los diagnésticos anatomopatoldgicos mas frecuentes fueron astrocitomas (20), meduloblastomas (12), papilomas de plexos
coroideos (9), ependimomas anaplasicos (8), tumores teratoides rabdoides atipicos (8) y otros (14). En el estudio de calidad de
vida, 15 pacientes (21%) presentaron un severo retraso psicomotor, y 23 pacientes (32%) presentaron desarrollo normal. La
mortalidad a los 5 afios fue 38% y a los 10 afios 50%.

Conclusion: Los tumores de SNC en menores de 3 afios son de dificil manejo, con prondstico reservado. Debido a que la
radioterapia esta contraindicada, la cirugia tiene una importancia fundamental en el tratamiento junto a la quimioterapia.
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ABSTRACT

Introduction: The first three years of life are critical for the central nervous system (CNS) development. A tumor in this location at
this stage will be associated with severe impairment of the quality of life and high mortality. The objective of the paper is to analyze the
evolution and treatment of these patients.

Material and methods: The records of all the patients under 3 years of age who were operated for intracranial brain tumors at our
institution from March 2009 to January 2020 were retrospectively reviewed. Patients were divided into three groups depending on
their age at onset: under 1 year of age (group 1), between 13-24 months (group 2), and between 25-35 months (group 3).

Results: We included 71 patients (36 male and 35 female). 42 patients (59%) presented with an increase of intracranial pressure

at the onset, followed by gait disturbance in 13 (18%). 46 patients (65%) suffered hydrocephalus, of whom 20 were post-resection.
The predominance of supratentorial localization was observed in group 1 (69%) and 2 (58%), and infratentorial localization in group
3 (86%). Total resection of the tumor was accomplished in 18 patients (25%), subtotal in 6 (11%), partial in 38 (54%), and biopsy in 7
(10%). 27 patients (38%) required re-intervention. Of these, 19 (70%) corresponded to group 1. The principal histological diagnoses
were astrocytoma (20), medulloblastoma (12), choroid plexus papilloma (9), anaplastic ependymoma (8), atypical teratoid rhabdoid
tumor (8), and others (14). The quality of life analysis showed 23 patients (32%) with normal development and 15 (21%) with severe
psychomotor retardation. 5-years mortality was 38% and 10-years mortality was 50%.

Conclusion: CNS tumors in children younger than 3 years are difficult to handle and have a guarded prognosis. Surgery, along with
chemotherapy, is very important to treat these patients.
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INTRODUCCION

Los periodos neonatal, lactante y primera infancia son
cruciales para el neurodesarrollo, por lo que cualquier
noxa que se presente en estas fases o prenatalmente, pue-
de llevar a un severo deterioro funcional. Los tumores
del sistema nervioso central (SNC) en esta etapa pre-
sentan peor supervivencia comparados a los de mayor
edad.!? Esto se debe a varios motivos: dificultades téc-
nico-quirdrgicas, mayor frecuencia de histologia malig-
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na y a que la radioterapia es muy nociva en el cerebro en
desarrollo, por lo que no se utiliza rutinariamente,** eli-
minando un eslabén importante del tratamiento oncol6-
gico, de esta manera la quimioterapia constituye un re-
curso clave en su tratamiento.’

La incidencia en Argentina es de 2,39 cada 100.000
para tumores de SNC de 0 a 15 afios y de 0,93 cada
100.000 en los primeros 4 afios de vida. Del total de los
tumores de SNC en la edad pedidtrica, un 38% ocurre en
los primeros 4 afios de vida. Si solamente tomamos los
que se presentan en el primer afio de vida, incluye un 7%
del total.®

El objetivo de nuestro trabajo es realizar un anilisis
de la evolucién y tratamiento en pacientes menores de 3
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afios con tumores en SNC.

MATERIALYMETODOS

Realizamos un andlisis retrospectivo de datos que inclu-
y6: revisién de historias clinicas, partes quirdrgicos, es-
tudios de neuroimdgenes e informes anatomopatolégicos
de pacientes asistidos en el Hospital de Nifos Ricardo
Gutiérrez, Buenos Aires, durante el periodo comprendi-
do entre 01/03/2009 y 01/01/2020.

Las cirugias fueron realizadas por diferentes neuroci-
rujanos senior de nuestro servicio. Dividimos los pacien-
tes en tres grupos dependiendo de la edad al diagnéstico:
grupo 1 (menores o iguales a 12 meses), grupo 2 (13 a 24
meses) y grupo 3 (25 a 35 meses). Se clasificaron los ti-
pos de reseccién quirtrgica en: completa (sin residuo tu-
moral corroborado por imagen postquirirgica de RM o
TC con contraste EV), subtotal (exéresis de 90 a 99%),
parcial (exéresis de 50 a 89%) y biopsia (exéresis <50%).
Se consignaron edad, sexo, examen fisico, sintomas de
presentacién que llevaron a la consulta, presentacién de
hidrocefalia y su manejo, tratamiento quirurgico-onco-
légico, grados de reseccién, resultados funcionales y de
calidad de vida. En todos los pacientes se realizaron es-
tudios por imdgenes, siendo la tomografia computariza-
da (TC) y la imagen por resonancia magnética (IRM)
con contraste endovenoso (EV) el “gold standard” pre-
quirurgico.

RESULTADOS

Se incluyeron 71 pacientes. En cuanto a las variables de-
mogréficas analizadas no se evidencié predileccién por
sexo: 36 varones y 35 mujeres, la edad promedio fue de

TABLA 1: GRUPOS POR EDAD

18 meses, el rango se ubicé de 1 mes a 35 meses, la moda

fue 11 meses (Tabla 1).

Sintomas de presentaciéon

El periodo de evolucién de los sintomas promedio fue de
5 semanas. Fue menor de una semana en 13 pacientes,
de 1 a 3 semanas en 26, entre 4 y 8 semanas en 25 y en
mds de 9 semanas en 7 casos. El cuadro clinico inicial
en 42 pacientes fue el sindrome de hipertensién endocra-
neana (SHE) manifestindose con irritabilidad, macroce-
falia, vémitos, somnolencia y/o edema de papila. En las
lesiones supratentoriales fueron frecuentes las convulsio-

nes (Tabla 2).

Hidrocefalia

Cuarenta y seis pacientes (65%) presentaron hidroce-
falia: 30 casos (65%) con lesiones infratentoriales y 16
(35%) con lesiones supratentoriales (Tabla 3). Para el tra-
tamiento se utilizaron tres técnicas quirdrgicas: la im-
plantacién del sistema de derivacién ventriculo-perito-
neal (DVP), colocacién de drenaje ventricular al exterior
(DVE) y la tercer ventriculostomia endoscépica (TVE).
En 26 pacientes se traté la hidrocefalia antes de la ciru-
gia de exéresis tumoral debido al estado clinico del pa-
ciente y la severidad de la hidrocefalia en los estudios
por imdgenes, con el objetivo de tener un cerebro relaja-
do para la cirugia de reseccién. Se colocé DVP en 22 pa-
cientes, DVE en 2 y se realiz6 TVE en 2.

Del total de los 46 casos de hidrocefalia, 20 (28%) se
presentaron luego de la cirugia de reseccién tumoral.
Se coloc6 DVP en 18 y se realiz6 TVE en 2 casos. Este
grupo presenté predominio por el sexo masculino 13:7,
con una edad promedio de 18 meses. Hubo un leve pre-
dominio de localizacién supratentorial de 11 casos sobre

Nombre Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3 Total
Edad <=12 meses 13-24 meses 25-35 meses
No. de pacientes 26 21 71
Porcentaje 37% 34% 30%
Sexo 10:16 12:12 13:8 35:36
Promedio edad 8 meses 19 meses 29 meses 18 meses
Moda edad 11 meses 17 meses 30 meses 11 meses
TABLA 2: SINTOMAS DE PRESENTACION
Sintomas Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3 Total
SHE* 17 (65%) 10 (42%) 15 (71%) 42 (59%)
Alteraciones de la motricidad 1 (4%) 7 (29%) 5 (24%) 13 (18%)
Convulsiones 4 (15%) 2 (8%) 0 (0%) 6 (8%)
Alteraciones de los pares craneanos 3(12%) 2 (8%) 1 (5%) 6 (8%)
Sindrome Diencefalico 1(4%) 3 (13%) 0 (0%) 4 (6%)
*Sindrome de hipertension endocraneana
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9 infratentoriales. Once pacientes (55%) habian sido so-
metidos a exéresis parciales. La reoperacién (61%) y la
ploventriculitis (63%) se asociaron frecuentemente a la
presentacién de hidrocefalia post-reseccién.

Localizacién

En el total no hubo predileccién entre localizacién su-
pratentorial e infratentorial. Se hallaron 35 lesiones su-
pratentoriales, de las cuales 14 fueron intraventriculares,
12 centroencefilicas y 9 hemisféricas; 36 lesiones fueron
infratentoriales: 13 en relacién al IV ventriculo, 8 en he-
misferios cerebelosos, 8 en vermis cerebeloso, 4 en tron-
co del encéfalo, 2 de regién pineal y una lesién de IV
ventriculo con extensién al compartimiento supratento-
rial a través del acueducto mesencefilico. Se observé en
el grupo 1 un 69% de lesiones supratentoriales, porcen-
taje que descendié a 14% en el grupo 3. Mientras que las
lesiones infratentoriales representaron un 31% en el gru-
po 1y un 86% en el grupo 3 (Tabla 4). En pacientes me-
nores de 6 meses se evidencié que de los 9 pacientes in-
cluidos, 8 (88%) presentaron lesiones supratentoriales, 4
intraventriculares, 2 centro encefilicas y 2 hemisféricas.

Tratamiento quirdrgico

Se realizaron 4 tipos de resecciones quirdrgicas: comple-
8 (11%), 38
(54%) y 7 pacientes (10%), respectivamente. Veintisie-
te pacientes (38%) requirieron reoperacion, de los cua-
les 19 pacientes (70%) habian sido sometidos a reseccién

ta, subtotal, parcial y biopsia en 18 (25%),

TABLA 3: PRESENTACION DE HIDROCEFALIA

parcial. Dentro del grupo 1 se reoperaron 14 pacientes
(54%), siendo este el grupo con mayor cantidad de reope-
raciones (Tabla 5).

Se realizé reseccion completa en 10 lesiones infratento-
riales (7 cerebelosas y 3 del IV ventriculo) y 8 lesiones su-
pratentoriales: 5 intraventriculares y 3 hemisféricas. La
mayor cantidad de resecciones completas se observaron
en el grupo 3 (10 casos).

Se realizé reseccién subtotal en 6 lesiones infratento-
riales, que corresponden a 3 meduloblastomas, 2 epen-
dimomas anaplésicos y 1 tumor teratoide rabdoide atipi-
co (ATRT); 2 supratentoriales; 1 craneofaringioma, y 1
astrocitoma.

La reseccién parcial predominé en los grupos 1 (16 ca-
s0s) y 2 (13 casos). De los 38 pacientes en los que se rea-
lizaron resecciones parciales 22 fueron lesiones supraten-
toriales, entre los cuales se encontraron 8 lesiones centro
encefilicas (5 astrocitomas pilociticos y pilomixoides, 1
craneofaringioma, 1 tumor embrionario indiferenciado y
1 hamartoma hipotaldmico), 7 tumores de plexos coroi-
deos (6 papilomas y 1 carcinoma de plexos coroideos) y 7
tumores hemisféricos. Por otro lado, 16 fueron lesiones
infratentoriales (6 meduloblastomas, 3 teratoides rabdoi-
des atipicos, 2 ependimomas anaplisicos, 3 astrocitomas
pilociticos, 1 pineoblastoma y 1 carcinoma de plexos co-
roideos). En la Figura 1 se muestran dos casos de abor-
dajes a estos tumores.

Se realizé biopsia en 3 lesiones de tronco cerebral, 1 le-
sién pineal abordada endoscépicamente, 1 lesion hipota-

Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3 Total
No. de pacientes 16 (62%) 13 (54%) 17 (81%) 46 (65%)
Lesiones supratentoriales 9 (57%) 6 (46%) 1 (6%) 6 (35%)
Lesiones infratentoriales 7 (43%) 7 (54%) 6 (94%) 30 (65%)
Hidrocefalia post reseccion 7 (27%) 8 (33%) 5 (24%) 20 (28%)
TABLA 4: LOCALIZACION
Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3 Total
No. de pacientes 26 24 21 71
Supratentorial 18 (69%) 14 (58%) 3 (14%) 35 (49%)
Intraventricular 9 (85%) 4 (17%) 1 (5%) 14 (20%)
Centro-encefalica 4 (15%) 7 (29%) 1 (5%) 12 (17%)
Hemisferio cerebral 5 (19%) 3 (12%) 1 (5%) 9 (13%)
Infratentorial 8 (31%) 0 (42%) 18 (86%) 36 (51%)
TABLA 5: TIPO DE RESECCION Y RE-OPERACION
Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3 Total
Biopsia 2 (8%) 5(21%) 0 (0%) 7 (10%)
Parcial 16 (62%) 13 (54%) 9 (43%) 38 (54%)
Subtotal 4 (15%) 2 (8%) 2 (10%) 8 (11%)
Completa 4 (15%) 4 (17%) 10 (48%) 18 (25%)
Re-operacion 4 (54%) 6 (25%) 7 (33%) 27 (38%)
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Figura 1: Imagenes intra quirtrgicas de abordajes a tumores en SNC. A) Le-
sion solido-quistica cerebelosa hemisférica derecha, anatomia patol6gi-
ca: astrocitoma pilocitico. B) Lesion supratentorial intraventricular izquierda,
anatomia patoldgica: papiloma de plexos coroideos.

TABLA 7: ANATOMIA PATOLOGICA

Diagnosticos Grupo 1
Astrocitoma y gliomas 3 (12%)
Meduloblastoma 3 (12%)
Papiloma de plexos coroideos 7* (27 %)
Ependimoma 2 (8%)
ATRTT 2 (8%)
Embrionarios 31 (13%)
Carcinoma de plexos coroideos 0 (0%)
Craneofaringioma 0 (0%)
Pineoblastoma 2 (8%)
Ganglioglioma 2 (8%)
Hamartoma hipotalamico 1(2%)
No reportada 1(2%)

limico-quiasmdtica, 1 lesién frontal subcortical y 1 le-
sién centroencefilica extensa. En los dos ultimos casos
se efectud s6lo biopsia por el intenso sangrado que obligd
a suspender el procedimiento. El diagnéstico histolégico
fue tumor embrionario en ambos, por lo que se trataron
con quimioterapia (Figura 5-B).

Secuelas postquirurgicas

40 pacientes (56%) presentaron secuelas postquirurgicas,
de las cuales 12 (30%) fueron incapacitantes: 8 mutismos
cerebelosos y 4 focos motores severos. 3 pacientes se re-
cuperaron del mutismo, sin embargo, uno de ellos que-
dé6 con hemiplejia facio braquio crural. Veinte pacientes
(50%) presentaron focos neuroldgicos leves, de los cuales
12 recuperaron el déficit: hemiparesia facio braquio cru-
ral (6 casos), tercer par craneano (3 casos) y ataxia (3 ca-

sos) (Tabla 6).

Anatomia patolégica

Los diagnésticos histolégicos incluyeron: astrocito-
ma (20), meduloblastoma (12), papiloma de plexos co-
roideos (9), ependimoma anaplisico (8), ATRT (8), tu-
mor embrionario (4), carcinoma de plexos coroideos (2),
gangliocitoma (2), craneofaringioma (2), pineoblasto-

TABLA 6: SECUELAS POSTQUIRURGICAS

Nuevo déficit Transitorio Definitivo Total

Il par 3 0 3
craneano
IX, X, Xll'y Xll pares 0 6 6
craneanos
Hemiparesia facio braquio
6 9 15
crural
Ataxia 3 0 3
Mutismo 3 5 8
Endocrinologico 0 5 5
Grupo 2 Grupo 3 Total
10 (42%) 7 (33%) 20 (28%)
1 (4%) 8 (38%) 12 (17%)
2 (8%) 0 (0%) 9 (13%)
2 (8%) 4 (19%) 8 (11%)
5 (22%) 1 (5%) 8 (11%)
1§ (4%) 0 (0%) 4 (6%)
1 (4%) 1 (5%) 2 (3%)
2 (8%) 0 (0%) 2 (3%)
0 (0%) 0 (0%) 2 (3%)
0 (0%) 0 (0%) 2 (3%)
0 (0%) 0 (0%) 1 (1%)
0 (0%) 0 (0%) 1(1%)

Figura 2: A) Paciente de 3 meses de vida, sexo masculino, consulté por ma-
crocefalia e irritabilidad, IRM de cerebro con contraste EV donde se eviden-
cid lesion intraventricular izquierda con extenso edema cerebral ipsilateral.
Se realizo cirugia con exéresis parcial debido a labilidad hemodinamica. Ana-
tomia patolégica informd papiloma de plexos coroideos. B) IRM de cerebro
1 mes postquirurgica. Se decidio diferir la re-exploracion. C) Se realizd nue-
va cirugia luego de 6 meses. IRM de cerebro 1 mes post quirtirgica donde se
constatd la exéresis completa. Paciente evoluciond favorablemente, recuperd
pautas madurativas pérdidas.

ma (2), hamartoma hipotalamico (1) (Tabla 7). El grupo
de los tumores de origen embrionario incluyé 2 tumores
embrionarios indiferenciados, 1 teratoma inmaduro y 1
PNET. En un caso no se reporté la anatomia patolégica.
A partir de los 13 meses se observé un aumento progre-
sivo de los astrocitomas junto a meduloblastomas y epen-
dimomas con una caida de los papilomas de plexos coroi-
deos, que fue el diagnéstico més frecuente en el grupo 1.
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Quimioterapia y radioterapia

Veintiocho pacientes (39%) realizaron quimioterapia
y solamente en 2 pacientes (3%) se utilizé radioterapia,
donde la indicacién fue la recidiva. Los esquemas qui-
mioterdpicos utilizados fueron: Vincristina, Etopésido,
Ciclofosfamida y Cisplatino de 3 a 7 ciclos en 15 casos y
Vinblastina por 52 semanas en 7 casos. En los casos res-
tantes se utilizé una combinacién de los anteriores, uti-
lizando ademds Doxorrubicina y Temozolamida. En 4
pacientes que recibieron quimioterapia por meduloblas-
tomas con remisién completa se realizé trasplante au-
télogo de médula ésea para consolidacién. 15 pacientes
(21%) presentaron recaida, en promedio a los 3 meses de
la cirugfa. Los diagndsticos histolégicos correspondieron
a ependimomas anapldsicos en 6 casos, ATRT en 4, me-
duloblastomas en 2, carcinomas de plexos coroideos en 2
y astrocitoma difuso en 1.

Calidad de viday pronéstico

23 pacientes (32%) tuvieron un desarrollo motriz y cog-
nitivo normal, mientras que 13 pacientes (18%) evolu-
cionaron con severo déficit. 2 pacientes que no lograron
ser extubados fallecieron en el postoperatorio inmediato.
Los 33 casos restantes (47%) presentaron secuelas leves
que le permitieron un desarrollo acorde a su edad, inclu-
yendo paresias e hipoestesias leves, alteraciones endocri-

Figura 3: A) Paciente de 11 meses de vida, sexo masculino, que presenté ma-
crocefalia, irritabilidad y vomitos, IRM de cerebro que mostro extensa lesion
cerebelosa de aspecto nodular con intenso realce con el contraste endoveno-
s0. B) IRM corte sagital de dicha lesion. C) IRM de cerebro postquirdrgica lue-
go de dos cirugias de exploracion y exéresis, diagnostico de meduloblastoma
desmoplasico nodular. Realizd quimioterapia y actualmente presenta un leve
retraso neuromadurativo.

TABLA 8: PRONOSTICO

nolégicas y alteraciones de los pares craneanos como pa-
ralisis facial, entre otros.

El promedio de seguimiento de los pacientes fue de 41
meses con un rango entre 6 meses y 10 afios. La mortali-

Figura 4: A) Paciente de 21 meses de vida, sexo masculino, que consulté por
SHE y deterioro del sensorio. IRM de cerebro corte axial que evidencid lesion
heterogénea en IV ventriculo y vermis con compromiso de tronco del encéfa-
lo. B) IRM de cerebro corte sagital: ocupacion de la totalidad del IV ventricu-
lo. C) IRM de cerebro post quirtirgica, se evidencid exéresis tumoral comple-
ta, diagndstico de ATRT de fosa posterior. Paciente fallecié por progresion de
enfermedad a los 6 meses.

Figura 5: Tumores agresivos. A) Paciente de 8 meses de vida, sexo masculino,
presento irritabilidad, macrocefalia y somnolencia. TC de cerebro con con-
traste EV donde se observo imagen en region pineal que se extiende al ter-
cer ventriculo. Se realizo cirugia de exploracion, exéresis parcial, anatomia
patoldgica informd pineoblastoma, paciente fallecié a los 5 meses por pro-
gresion de la enfermedad. B) Paciente de 2 meses de vida, sexo masculino,
consulté por deterioro progresivo del sensorio. TC de cerebro con contraste
EV que evidenci6 lesion centroencefalica e hidrocefalia obstructiva. Se reali-
20 cirugia de exploracion de lesion, con colocacion intraquirtrgica de drena-
je ventricular al exterior. Anatomia patolégica informd tumor embrionario in-
diferenciado. Paciente fallecio a los 14 dias por progresion de enfermedad. C)
Paciente de 19 meses de vida, sexo femenino, consulté por vomitos a repeti-
cion. IRM de cerebro con contraste EV que mostrd tumor supratentorial intra-
ventricular con realce homogéneo con el contraste EV. Se realizé cirugia de
exploracion, con exéresis parcial por el intenso sangrado. Anatomia patold-
gica informd carcinoma de plexos coroideos. Paciente fallece a los 3 meses.

5-10 afios seguimiento <5 afos de seguimiento Total Total
No. de pacientes 24 47 71 20 (28%)
Obitos 12 (50%) 18 (38%) 30 (42%) 12 (17%)
Anatomia patolégica ATRT (3) ATRT (4) ATRT (7) 9 (13%)
Ependimoma anaplasico (3) Meduloblastoma (4) Meduloblastoma (6) 8 (11%)
Meduloblastoma (2) Ependimoma anaplasico (3) Ependimoma anaplasico (6) 8 (11%)
Papiloma atipico de Carcinoma de plexos Papiloma y carcinoma de 4 (6%)
plexos coroideos (2) coroideos (2) plexos coroideos (2)
Astrocitoma difuso (2) Tumores embrionarios® (3) Tumores embrionarios* (3) 2 (3%)
Pineoblastoma (2) Pineoblastoma (2) 2 (83%)
Astrocitoma (2) 2 (83%)
*Tumores embrionarios: 2 tumores embrionarios indiferenciados, 1 PNET.
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dad global fue del 42% (30 pacientes) y la causa mids fre-
cuente fue progresién de enfermedad de base. La mor-
talidad a los 10 afios fue del 50% (12 pacientes) y a los 5
afios fue del 38% (18 pacientes) (Tabla 8).

DISCUSION

Los pacientes con tumores intracraneales en el periodo
de vida analizado, habitualmente presentan una clinica
insidiosa: vomitos, irritabilidad, entre otros que motivan
repetidas consultas a consultorios de pediatria o servi-
cios de emergencia. Estas lesiones no suelen hacerse evi-
dentes hasta llegar a una dimensién considerable debido
a la elasticidad del crineo y su capacidad para compen-
sar la hipertensién endocraneana.”™® En nuestra serie el
SHE fue la forma de presentacién mds frecuente, sien-
do los vémitos, macrocefalia e irritabilidad los sintomas
que se asociaron al mismo, en concordancia con la lite-
ratura publicada.* Menos frecuentes fueron las formas
de presentacién aguda, como crisis convulsivas, las cua-
les se observaron en los pacientes con lesiones corticales
cerebrales, coincidente con Mehrotra et al.!! Hubo otras
afecciones neurolégicas mds avanzadas, como nistagmus
y focos neurolégicos focales, datos concordantes a otros
resultados.!>13

Un tema controvertido es definir cuando un tumor de
SNC es congénito. Solitare et al."* los divide en: "defi-
nitivamente congénitos" que son aquellos que producen
sintomas al nacer, "cercanamente congénitos" que son
los que producen sintomas dentro de la primera sema-
na de vida, y "probablemente congénito” que son los que
se manifiestan dentro del primer mes de vida. La inclu-
sién de pacientes de hasta 2 meses de edad fue propues-
ta por Arnstein et al." siendo este el limite mds aceptado
para definir el origen congénito. Sin embargo, hay otros

autores como Jellinger y Manoranjan'®"’

que extienden
esta definicién al primer afio de vida. Con base en las de-
finiciones de los tltimos dos investigadores, nuestra serie
presentd 26 casos menores de un afio, de los cuales solo 3
fueron menores de 2 meses de vida, todos ellos tumores
embrionarios (2 indiferenciados y 1 teratoma inmaduro)
(Figuras 2y 5 B).

El sindrome diencefilico se define como el cuadro cli-
nico caracterizado por dificultad para ganar peso en pa-
cientes pedidtricos y se origina por lesiones neoplasicas
ubicadas en la regién diencefilica. El paciente se pre-
senta con una profunda emaciacién, a pesar de recibir el
aporte calérico adecuado. Otros sintomas pueden ser la
hiperactividad, euforia, nistagmus, alteraciones visuales,
entre otros.”® Nosotros tuvimos 4 pacientes que se ajus-
taron a este cuadro diencefilico, y todos los casos, a pe-
sar del bajo grado histolégico de la lesién, se caracteriza

Figura 6: Progresion de patologia tumoral. A) Paciente 2 afios con diagndsti-
co de Ependimoma poco diferenciado de fosa posterior con exéresis comple-
ta que realizd 5 meses de quimioterapia, con IRM de cerebro previa al mes
sin residuo tumoral, presenté metastasis de tumor a nivel frontal bilateral. B)
Paciente de 18 meses de vida, con diagnéstico por biopsia de ATRT de re-
gion pineal, realizd quimioterapia con remision, presentd progresion luego de
9 meses. C) Paciente de 8 meses de vida, con diagndstico de Ependimoma
anaplasico de fosa posterior, con exéresis subtotal, IRM de cerebro de pro-
gresion a los 6 meses.

Figura 7: A) Paciente de 13 meses, sexo masculino, consulté por alteraciones
en la motricidad. TC de cerebro con contraste EV que evidencié lesion intra-
ventricular que realza homogéneamente e hidrocefalia, se colocd DVE previo
a cirugia de exéresis tumoral. B) TC de cerebro luego de cirugia, diagndstico
de papiloma de plexos coroideos, se retir6 el DVE a las 48 hs. TC de cerebro
de control al afio con colecciones subdurales cronicas. Se decidi6é conduc-
ta expectante de las mismas. C) IRM de cerebro control a los 3 afios, siste-
ma ventricular de tamafio normal, corticotomia cerrada. Paciente sin secue-
las neuroldgicas.

Figura 8: Ay B) Paciente de 21 meses de vida, sexo femenino, que presentd
hemiparesia faciobraquiocrural derecha, vomitos y deterioro del sensorio, TC
de cerebro con contraste EV, lesion supra e infratentorial, con gran efecto de
masa con compresion del tronco del encéfalo. Se realizd cirugia de explora-
cion y exéresis parcial. Anatomia patolégica informé papiloma de plexos co-
roideos. C y D) IRM de cerebro con contraste EV que evidencio resto tumoral
intraventricular y en relacion a cisternas peri mesencefalicas. Se realizd re
exploracion del tumor. E y F) Imagen por TC de cerebro con contraste EV pos-
tquirdrgica inmediata que evidencid exéresis total.

por dificultad en el tratamiento y una evolucién térpida.
En cuanto a la ubicacién tumoral en nuestra cohorte
encontramos correlacién con la edad. Hasta los 12 meses

TUMORES CEREBRALES EN PACIENTES MENORES DE 3 ANOS: 10 ANOS DE EXPERIENCIA

S32

Alejandro Saravia Toledo, A. Emanuel Ortiz Vica, Pablo E. Espil, Alejandro G. Musso, Mario S. Jaikin



SUPLEMENTO PEDRIATRIA. VOL. 01, N° 1: S27-S35 | 2020

SERIE DE CASOS

predomina la localizacién supratentorial (69%) y a par-
tir de los 13 meses aumentan progresivamente los tumo-
res infratentoriales, siendo los 24 meses el punto de in-
flexién donde se dispara la incidencia y representan el
86% del total. Varios articulos coinciden con nuestros re-
sultados.>>" Toescu et al.™® encontré tumores supraten-
toriales en el 64% de los casos menores de 1 afio, muy
cercano al 69% de nuestra serie. Furuta et al.?® incluy6
pacientes de hasta 2 afios de edad, y evidencié un predo-
minio general de localizacién supratentorial, lo que coin-
cide con nuestros resultados de los grupos 1y 2.

Nuestra serie present6 una tasa de hidrocefalia del 65%.
A pesar de que con la exéresis tumoral se deberia resolver
la misma, un 18-40% requieren una derivacién perma-
nente de LCR segun la bibliografia en los trabajos pu-
blicados.?’® En nuestra serie la hidrocefalia fue resuelta
con la exéresis tumoral en 6 casos (13%), sin embargo, en
23 pacientes (50%) se colocé DVP previo a esta, ya que
el control de la HTE con un cerebro relajado permite un
maximo provecho de la cirugia de exéresis tumoral. En
nuestro trabajo la hidrocefalia post-reseccién se presenté
en un 28%, similar a lo descripto en los trabajos previa-
mente citados. La cirugia de colocacién de DVP fue pri-
mordial en el tratamiento de la hidrocefalia. La TVE se
utilizé tnicamente en 4 pacientes, debido a la corta edad
de los mismos, que determina menor posibilidad de éxito
en el procedimiento de acuerdo a las tablas de prediccién
utilizadas,*** ya que segun estudios, la probabilidad de
que funcione la TVE ronda entre un 40% en los meno-
res de 12 meses y un 60% en los mayores, comparado con
pacientes con tumores de fosa posterior y de edad mayor
a 10 afios que tendrian una tasa de éxito de 80%. Una de
las teorias es que la capacidad de reabsorcién de LCR del
espacio subaracnoideo no es suficiente para controlar la
hidrocefalia en este grupo etario.!26:2230

Enfatizamos la importancia de la conducta quirdrgica
para el tratamiento de los tumores intracraneales en me-
nores de 36 meses. Abordarlos requiere un examen del
estado clinico, de los datos imagenoldgicos, la planifi-
cacién del corredor quirdrgico apropiado, instrumental
acorde y un equipo de anestesia capacitado para este tipo
de pacientes. En muchas ocasiones el objetivo prequirtr-
gico de una exéresis completa no se logra. Esto se debe
principalmente a caracteristicas del tumor halladas intra

quirdrgicamente y a la respuesta hemodindmica del pa-
ciente durante el procedimiento. Un varén promedio de
12 meses de vida pesa 10 kg, lo que corresponde a una
volemia de 750-800 ml, casi 6 veces menos que la vole-
mia normal de un adulto de 70 kg. Esto condiciona en el
paciente lactante la exéresis tumoral a las pérdidas he-
maticas en el momento del abordaje quirirgico, la disec-
cién y reseccién tumoral. El tratamiento adyuvante en
pacientes menores de 3 afios representa un desatio para
el oncélogo. El cerebro inmaduro es mds susceptible a la
toxicidad inducida por radioterapia, lo que lleva a dete-
rioro neurocognitivo. Uno de los objetivos de los distin-
tos tratamientos con quimioterapia es evitar o retrasar el
uso de la radioterapia.3*

En nuestro trabajo evidenciamos una mortalidad a los 5
afios del 38% y a los 10 afios del 50%. Varias publicacio-
nes hablan de bajas tasas de supervivencia con una mor-
talidad a los 5 afios que varia entre 50% y 80%.%% La
tasa de mortalidad global que presenté el grupo 1 fue del
48%, similar a lo reportado por Zuccaro et al.*¥ en 1986
con una mortalidad del 48% en pacientes menores de 1
afio. En nuestra institucién en un reporte de 2008 por
Jaikin et al.* se constataron resultados similares.

Analizando por separado los resultados de anatomias
patolégicas vemos que los ATRT, meduloblastomas y
ependimomas tuvieron una supervivencia del 32% a los 5
afios (Figuras 3 y 4) y los pacientes con tumores embrio-
narios, PNET, carcinomas y papilomas atipicos de ple-
xos coroideos y pineoblastomas presentaron una mortali-
dad del 100% a los 5 afios (Figuras 5 y 6). Por otro lado,
los papilomas de plexos coroideos, lesiones mds frecuen-
tes en el grupo 1, tuvieron un 100% de supervivencia a
los 10 afios, al igual que los astrocitomas y gliomas de
bajo grado (Figuras 7 y 8).

CONCLUSION

A pesar de los avances en los ultimos afios, los tumo-
res de SNC en menores de 3 afios continian siendo de
dificil manejo y presentan prondstico reservado. Ya que
la radioterapia estd contraindicada, la cirugia cobra una
importancia fundamental en el tratamiento junto a la
quimioterapia, debiendo adecuarse a cada caso particu-
lar tomando en consideracién la calidad de vida del nifio.
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seguimiento de maximo 10 afios en una sola institucién. A pesar de los avances en las técnicas quirdrgicas, estos tumo-
res habitualmente de gran tamafio, siguen siendo un desafio.
Como se sefiala en el presente articulo, el diagnéstico tardio es muy frecuente y colabora en las dificultades en el tra-
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tamiento.

Llama la atencién en la serie publicada, la persistencia como “secuela postquirtrgica definitiva” (7/8 pacientes) del
mutismo cerebeloso postoperatorio, siendo esta complicacién muchas veces reversible. En general se recuperan total-
mente o con disartria secuelar.

Si bien la mortalidad global estd dentro de la usual de ver en la literatura, los dos pacientes con carcinoma de plexos
coroideos y los dos con papilomas atipicos fallecieron. Con esta anatomia patolégica en particular y adn con algunas
otras, la reseccién completa puede lograrse con mejor pronéstico, con cirugias escalonadas y quimioterapia interpuesta
que logra disminuir la vascularizacién e incluso el tamafio tumoral.

Seria interesante que los autores vuelvan sobre esta publicacién dentro de unos afios con mayor seguimiento de este

grupo de pacientes y sumaran las series de Jaikin M y col. (2008) y de Zuccaro G y col. (1986).

Roberto Jaimovich
Departamento de Neurocirugia, Hospital de Pediatria “Prof. Dr. ]J.P. Garrahan”. Ciudad Auténoma de Buenos Aires,
Argentina.

COMENTARIO
El presente trabajo observacional y retrospectivo en un periodo de 10 afios nos muestra en forma clara cudl es la inci-
dencia de los distintos tipos de tumores que se presentan en este grupo de nifios menores destacando cudles son los sin-
tomas que predominan a esta edad en el periodo de mayor neuro desarrollo de las personas .

Queda manifiesto que el prondstico de vida queda supeditado a la histologia del tumor.

También queda muy claro que el tratamiento de la hidrocefalia con TVE es satisfactorio a medida que el nifio tiene
mds edad.

Cabe destacar que los casos clinicos reportados son muy elocuentes .

Conclusion : La cirugia cura los pacientes con histologia benigna , la quimioterapia ayuda a la sobrevida quedando a
la espera a nuevas terapéuticas que cambien estos resultados.

Alfredo Houssay
Jefe Neurocirugia, Hospital Pedro de Elizalde. Ciudad Auténoma de Buenos Aires, Argentina.
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