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Diagndstico, tratamiento inicial y prevencidn de los tumores infantiles del sistema nervioso central en el primer
y segundo nivel de atencion.

C 71 Tumores malignos del encéfalo

GPC

Diagnaéstico, tratamiento inicial y prevencion de los tumores infantiles del sistema
nervioso central en el primery segundo nivel de atencion

ISBN en tramite

Definicién:

Los tumores cerebrales se definen como un grupo grande y heterogéneo de neoplasias cuyo factor
comun es un desequilibrio que se produce en la relacion proliferacion/muerte celular a favor de la
acumulacion de células, provocado por mecanismos genéticos o epigenéticos.

Epidemiologia: Representan la segunda neoplasia maligna mas frecuente en la poblacion
pediatrica ( 20 % ), después de las leucemias y linfomas.

Factores de riesgo establecidos:

1.- Genéticos.- Neurofibromatosis, esclerosis tuberosa , enfermedad de von Hippel-Lindau,
sindrome de Li-Fraumeni, sindrome de Turcot y el sindrome de nevo con carcinoma de células
basales, este Gltimo y aquellos que cursan con tumor de Wilms son mas propensos a desarrollar
meduloblastoma.

2.- Inmunoldgicos.- Inmunosupresion congénita o adquirida, individuos que seran sometidos a
transplante renal ya sea antes o durante el mismo tienen 350 veces mas riesgo de desarrollar
sarcoma de células reticulares y linfomas, los pacientes con ataxia-telangiectasia cursan con
alteraciones inmunoldgicas y

mayor riesgo de desarrollar neoplasias.

3.- Ambientales.- Exposicién a hidrocarburos aromaticos, compuestos N-nitrosos, triazinas e
hidrazinas sistémicas. Una asociacion menos documentada es el consumo durante el embarazo de
barbitdricos, exposicion prenatal a rayos X, trauma, infeccion y anestésicos.




Diagndstico, tratamiento inicial y prevencidn de los tumores infantiles del sistema nervioso central en el primer
y segundo nivel de atencion.

Manifestaciones clinicas.

No existen cuadros patognomanicos para el diagnostico clinico de tumores cerebrales, el inicio
suele ser insidioso y con un curso progresivo.

Las manifestaciones clinicas de los tumores cerebrales infantiles dependen de:

1.- Localizacion del tumor (zonas elocuentes, obstruccion o desplazamiento)
2.- Tipo de tumor y
3.- Edad y desarrollo del paciente.

Regularmente el diagnostico de tumor cerebral es tardio,con tiempo promedio de 7.3 meses, solo
el 41% de los casos es correctamente diagnosticado dentro de las 3 primeras visitas de donde se
deriva la recomendacion de realizar una minuciosa exploracion neuroldgica de acuerdo a la edad
del nifio, que permita integrar un diagndstico Yy referencia cuando sea necesario de manera
temprana.

La importancia del diagndstico temprano radica en la posibilidad de mejorar el pronéstico para la
funcion y la vida.
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Descripcion sindromatica:

)] Hipertension intracraneana :

Aguda:

En menores de 1 afio incremento inesperado del perimetro cefalico, abombamiento de
fontanelas, separacion de suturas, alteraciones del estado de alerta (somnolencia,
irritabilidad), disminucion en la ingesta.

En preescolares, escolares y adolescentes puede manifestarse con cefalea y vomito
generalmente matutino que se exacerba con maniobras de Valsava y disminuye en el
transcurso del dia , el vomito puede ser en proyectil, irritabilidad, letargia, edema de papila,
discromatopsia (pérdida de la vision de colores), escotomas centrales y la paresia del sexto
par, este ultimo inespecifico de topografia y explicado por la longitud del trayecto ( falso
focalizador ).
Cronica o intermitente:
Irritabilidad, letargia, vomito, atrofia de papila o pérdida progresiva de la vision,
cambios conductuales, de personalidad, del rendimiento académico, anorexia y
pérdida o ganancia ponderal.

I1) Sindrome cefalalgico: La cefalea en tumores clasicamente se describe con un curso
subagudo de 4 a 6 meses de duracion, de tipo pulsatil, continua o intermitente, despierta al nifio
por la noche, frontal, occipital o universal, de moderada intensidad medida por escala analoga
visual del dolor, o porque el nifio deja de hacer sus actividades.

[ Crisis: Las crisis en los tumores generalmente son focales y pueden asociarse a
patrones bioeléctricos anormales focales.

IV) Sindrome cerebeloso: Este puede ser vermiano con ataxia troncal o de la marcha,
hemisférico con lateropulsion derecha, izquierda o indistinta, dismetria, disdiadococinesia,
lenguaje escandido (disartria), reflejos osteotendinosos pendulares con o sin nistagmus
horizontal

V) Neuropatia craneal: El involucro de pares craneales dependiendo de cual sea, es
sugestivo de la topografia de la lesion sin embargo esto puede ser muy sutil en virtud de que los
tumores son mas compresivos que destructivos.Entendiendo por neuropatia del |1l al XII par
craneal.

VI) Sindromes de herniacion: Estos pueden ser centrales, transtentoriales o laterales.

VII) Otros: Puede dar también signos de tractos largos como el piramidal (debilidad,
hipertonia, hiperreflexia y reflejos anormales), sensitivos  (superficial o profunda),
extrapiramidal (corea, atetosis, distonia).

VIII) Alteraciones endocrinolégicas: Amenorrea, galactorrea, gigantismo, pubertad precoz
(caracteres sexuales antes de los 8 afios), diabetes insipida, obesidad morbida
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Criterios de Referencia.

1.- Sospecha de tumor cerebral.
2.- Limitacion de recursos disponibles para diagndstico y/o tratamiento.

Diagnostico:

1.- El mejor método de abordaje para un paciente con tumor cerebral es un cuidadoso examen
neuroldgico.

2.- El estudio de imagen ideal inicial para el diagndstico de tumores cerebrales y de médula
espinal es la resonancia magnética con gadolinio.

La tomografia computarizada simple y contrastada es una alternativa Gtil cuando no se cuenta con
resonancia magnetica.

3.- La biopsia tiene la finalidad de realizar el diagnéstico histoldgico de la lesion. La biopsia por
estereotaxia esta indicada en : duda diagndstica de tumor cerebral, inaccesibilidad quirdrgica,
topografia en zonas elocuentes en pacientes integros o pacientes clinicamente muy deteriorados.
4.- El diagnéstico histopatoldgico se realiza mediante el estudio de microscopia de luz e
inmunohistoquimica del espécimen obtenido.

5.- La puncion lumbar debera reservarse para casos especiales y no constituye un procedimiento
rutinario de diagndstico.

Diagnéstico diferencial.:
Los diagnosticos diferenciales son:
Infecciosas: Tuberculosis, absceso piogeno, cisticercosis, toxoplasmosis, micosis, virales,
sarcoidosis.
Vasculares : aneurismas, malformaciones arterio-venosas, vasculitis primaria del sistema nervioso,
hemangiomas, cavernomas, evento vascular cerebral.
Otras : radionecrosis, cerebritis, lesiones quisticas benignas, disgenesias cerebrales focales.
Diagnostico diferencial de los tumores de médula espinal son: esclerosis multiple, mielitis virales,
espondilitis anquilosante, esclerosis lateral amiotréfica, infeccion por sifilis, siringomielia,
hematoma espinal, absceso, infarto medular, secuelas de traumatismos, mielopatias toxicas,
mielopatias por radiacion, quistes.
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Tratamiento Inicial:

Hipertension intracraneana:

Manejo médico: ABC.

Posicion neutra de la cabeza con elevacion 15 a 30°.

Descompresion abdominal (sonda nasogastrica).

Si existe falla respiratoria.

Intubacion endotraqueal premedicar con lidocaina 1.5 mg/kg en bolo 2 a 3
minutos antes de la intubacion en : pacientes con escala de Coma de Glasgow
(ECG) igual o menor de 8, disminucion del puntaje mayor a 2 puntos en un
periodo menor de 3 horas.

Cualquier sindrome de herniacion y/o deterioro rostro caudal.

Idealmente secuencia rapida de intubacion en urgencia neuroldgica, si se cuenta con
personal especializado en manejo de via aérea.

Preoxigenacion al 100%, maniobra de Sellick durante la oxigenacion activa.
Sedacion con midazolan 150 a 400 mcg/kg en bolo.

Vecuronio 100 mcg/kg en bolo.

Intubacion.

Soporte ventilatorio manteniendo una PaCO2 normal.

Sedacion y Analgesia: benzodiacepinas y opioides.

1)

Midazolam: 50 a 100 mcg/kg/hora en bolo; mantenimiento en infusién continua
50 mcg/kg/hora incrementando hasta lograr sedacion adecuada.

Fentanil: 0.35 a 1.5 mcg/kg/hora puede ser en bolo o en infusién continua a
misma dosis cada hora.

Edema cerebral:

e Dexametasona bolo inicial 1 mg/kg/dosis, dosis maxima 10 mg.
e Mantenimiento: 1-2 mg/kg/dia dividido en 4 dosis, maximo 4 mg cada 6
horas.
Manejo soluciones hiperosmolares:
Manitol al 20%: 0.25 a 1 gr/kg en bolo, dosis posteriores 0.25 a 0.5 gr/kg cada 2 a
6 horas.
Remplazo de liquidos adecuado.
En pacientes hipovdlemicos en quienes se encuentra contraindicado el manitol se
sugiere:
Solucion salina hipertonica al 3% 2-5 ml/kg pasar
en carga o en infusion 0.1-1 ml/kg/hora.
Liquidos a requerimientos de acuerdo a peso corporal.
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II1)  Crisis convulsivas 0 no convulsivas :

e Fenitoina 20 mg/kg/dosis de impregnacion y mantenimiento 7 a 10 mg/kg/dia en
dos dosis.

Manejo de urgencias de los tumores de médula espinal:

1.- El primer paso es el manejo de esteroides:
Dexametazona 2 mg/kg en bolo con un maximo de 50 a 100 mg seguido de 1
a 2mg/kg/dia cada 8 horas con un maximo de 10mg/kg/dosis.

Primordialmente tumores extramedulares:

1.-Los pacientes con buena funcién motora (que caminan) al momento del diagnéstico, el
tratamiento urgente tiende a mantener una funcion motora adecuada.

2.-Los pacientes con déficit motor al diagndstico el tiempo es esencial y la intervencion debe
hacerse dentro de las primeras 24 horas posteriores, con la finalidad de tener un mejor prondstico
de la funcién motora.

3.- En enfermedad metastasica debe hacerse la descompresion urgente aun desconociendo el
primario.

4.- En pacientes con enfermedad primaria conocida de neuroblastoma o linfoma y de minima a
moderada disfuncion neuroldgica se puede dar tratamiento urgente con radioterapia o
quimioterapia en lugar de la descompresion urgente.

Tumores intramedulares: Tienden a ser mas infiltrativos aunque existe cierto grado de
urgencia del tratamiento neuroquirdrgico, la reseccién puede tener minimo beneficio y en
ocasiones empeorar el pronostico neuroldgico.
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Manejo quirdrgico urgente altamente especializado:
Hidrocefalia:

e Derivacion ventriculo peritoneal o
e Tercer ventriculostomia endoscdpica o

e Ventriculostomia externa.
La opcion de derivacion depende la infraestructura de la unidad Médica que recibe al paciente

y la celeridad en su translado.

Manejo quirurgico no urgente:
* | a cirugia cumple 2 objetivos principales, establecer el diagnostico de certeza y/o
reducir el volumen tumoral.
* Para la mayoria de los tumores la opcién preferida es el abordaje directo, con
intencion de excéresis total, o lo mas amplia posible, dependiendo de la naturaleza del
tumor y su localizacion.
e Laplaneacion del tratamiento en tumores medulares es una urgencia de manejo
interdisciplinario, ya que de ello depende el pronéstico funcional del nifio.
Manejo no quirdrgico de alta especialidad:

e Laradioterapia para el tratamiento de un tumor cerebral generalmente se utiliza en
nifios mayores de 3 afios, debe considerarse el tiempo adecuado para su aplicacion, la
modalidad de radioterapia mas apropiada y la toxicida a corto y largo plazo.

e Dada la extrema heterogeneidad histoldgica de los tumores del sistema nervioso
central, el esquema de quimioterapia de elecccion es variable de acuerdo a la estirpe y
grupo de riesgo (edad, grado de reseccion quirlrgica, extension de la enfermedad,
alteraciones genéticas moleculares)

Prondstico:

El prondstico de los tumores cerebrales infantiles depende de:

Edad del paciente
Estirpe histologica
Extension del tumor.
Grado de reseccion.

Respuesta al tratamiento.
*  Alteraciones genéticas moleculares.
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Con el diagnostico oportuno y tratamiento interdisciplinario, 53 a 70 % de los nifios con tumores
cerebrales quedan libres de carga tumoral, existen prondsticos tomando en cuenta otros
aspectos como mortalidad quirdrgica, supervivencia general con el uso de radioterapia y
quimioterapia, calidad de vida, y coeficiente intelectual.

El tratamiento del cancer en fase aguda tiene implicaciones en el desarrollo social, emocional y
académico del nifio y del adolescente, que se pueden prolongar a lo largo de la vida.

Los sobrevivientes de cancer en la nifiez, a largo plazo pueden enfrentar situaciones como:
muerte temprana, segundas neoplasias, disfuncion organica, retrazo del crecimiento y desarrollo
asi como alteraciones motoras, cognitivas, psicoldgicas escolares, laborales y sociales, que
impactan en la calidad de vida del individuo y la familia.

Los pacientes pediatricos con tumores del sistema nervioso tienen alto riesgo de presentar
deficiencias hormonales relacionadas al tratamiento, principalmente a la radioterapia
cranioespinal. La deficiencia de hormona de crecimiento y el hipotiroidismo se presentan en un
porcentaje alto de pacientes, sobre todo cuando la dosis de radioterapia excede los 42 Gy.

Los tumores del sistema nervioso central pueden recidivar o asociarse a otras neoplasias tanto
locales como sistémicas, por lo que requieren un seguimiento clinico y radioldgico periddicos por
los médicos del primer y segundo niveles de atencion.
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Algoritmo para el diagndstico y manejo de los tumores infantiles del Sistema nervioso

central.

< Nifi@ de cualquier edad que acude a )

consulta

otivo de la consulta es sugestivo de

cerebral?

Atender enfermedad de
acuerdo a motivo de
consulta

h A
Valore Apariencia

Glasgow pediatrico
Cambios pupilares
Signos de deshidratacion
Coloracion anormal de
tegumentos
Automatismo ventilatorio
Patrén respiratorio

v

Realice somatometria

percentilada de acorde a
edad

e Peso
¢ Talla
e  Perimetro cefalico

Tome signos Vitales de acorde a

la el rcentil

Frecuencia Cardiaca
Frecuencia Respiratoria
Presi6n Arterial Sistémica
Temperatura

Oximetria de pulso

.

Valore Habitus externo

Fascies dismorficas
Posturas anormales
(decorticacion,
decerebracion, etc)
Movimientos anormales
Marcha anormal

Datos de dificultad respiratoria
Sangrado activo visible

Se estabiliza al paciente y se traslada
en ambulancia de Cuidados
Avanzados o de terapia intensiva al
Hospital mas Cercano sin importar
Derechohabienciay en hospital
continuar con ruta diagnéstica

v
Se interrogan factores de riesgo para tumores cerebrales y antecedentes para
alteracion de estado de alerta con nemotécnia “TIPS AEIOU”

;Presenta algln evento que comprometa fa vi
corto plazo ?

0

*  Neuroldgica: posiciones anormales, Glasgow pediatrico (0 Ramsey en caso de intubacion) , funciones metales superiores, nervios craneales, fuerza
muscular, sensibilidad, tono, signos piramidales, signos meningeos, movimientos de extremidades anormales, niveles medulares.

. Cuténeas: manchas café con leche, pecas axilares, neurofibromas cutaneos, neurofibromas plexiformes, adenoma sebéceos, lesiones vasculares dérmicas
(hemangiomas).

¢ Desarrollo sexual con Tanner

En caso de tener factores de alto riesgo para
tumores cerebrales:

En caso de no tener factores de alto riesgo

ra tumor rebral el interrogatorio yTa

(¢—No-
Se trata enfermedad actual y se envia a
consulta externa de pediatria para su vigilancia

Se trata enfermedad actual y se envia
continua manejado por médico familiar.

de tumor cerebral?

Se Hospitaliza en urgencias pediatricas en donde de acuerdo a su gravedad se monitoriza y se estabilza.
Se toman preoperatorios.
Se enviar urgente con_anestesiélogo o urgenciélogo pediatra a Radiologia a que se le realice Resonancia Magnética con Gadolinio
**A falta de Resonancia Magnética se debera de realizar Tomografia Computada de Craneo Multicorte simple y contrastada

€n datos sugestivos de tumor? ¢existen datos suge:
de edema cerebral y/o de hipertensién intracraneal?

Recabar preoperatorios

Se interconsulta a Neurologia Pedfatrica

e Paciente estable sin hidrocefalia: pasa a
piso.
« Paciente grave con hidrocefalia: pasa a

Realizar Resonancia - . e quiréfano  para drenaje  ventricular
En caso de dud. o : Se solicita a interconsulta a servicios: SIEe
diagnéstica | Meopeticaliicional Neurologia, Oncologia, Neurocirugia P S N
9 espectroscopiay MEG ! ! o Paciente grave sin hidrocefalia: pasa a

UTIP.

Acude por alguno de los siguientes motivos

*  Alteracion del estado de alerta

+ Disartria

e Ataxiadelamarcha

+ Diplopia, disminucién aguda de la visién

¢ Alteracién de la conducta

+  Fontanela anterior abombada o macrocefalia

. Cefalea de presentaciéon matutino, opresiva, de intensidad moderada a severa,persistente, acompafiada o no de sintomas autonémicos (nauseas, vomitos,
diaforesis).

+  Vomito incohercible acompafiado de irritabilidad

e Primera crisis parcial (motora, sensorial, vegetativa, etc)

¢ Tallabaja

¢ Pubertad precoz

*  Poliuriay polidipsia con glucometria normal y EGO sin cetonas

Eactores de riesqo

*  Sexo masculino

+ Antecedente heredofamiliar de: tumor de sistema nervioso central, leucemia, sarcomas, neurofibromatosis, esclerosis tuberosa, Enfermedad de Von Hippel
Lindau, Ataxia telangiectasia, Sindrome de nevo y carcinoma de células basales, Enfermedad de Struge-Weber.

+  Antecedente de haber recibido radioterapia o radiacién ionizante de cabeza

+  Dismorfias o Sindromes genéticos (sindrome de Down).
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