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RESUMEN

Introduccion: Los tumores del sistema nervioso central (SNC) en nifios de entre 0 y 2 afios son poco frecuentes por lo
que su diagndstico y tratamiento constituyen un reto importante para todo centro neuroquirdrgico pediatrico, a lo cual
se agrega las comorbilidades propias de esta edad que condicionan la responsabilidad de mejorar la terapéutica para
obtener mejor sobrevida. El objetivo de este trabajo fue describir la experiencia diagndstica y terapéutica de un servicio
neuroquirlrgico de referencia nacional, en relacién con las neoplasias del sistema nervioso central en nifios menores
de dos afios, ademas de establecer la comorbilidad y el pronéstico.

Métodos: Estudio transversal, retrospectivo y descriptivo que comprende a todos los pacientes menores de 2 afios
que fueron diagnosticados con una lesion neoplasica del sistema nervioso central, atendidos desde el 01 de enero de
2016 hasta el 01 de julio de 2019 en el Hospital Pediatrico Baca Ortiz de la ciudad de Quito en Ecuador.

Resultados: Los tumores del SNC en nifios de entre 0 y 2 afios correspondieron al 5,09% siendo el motivo de consulta
mas frecuente la irritabilidad con 62,5%. El 75% de las neoplasias se ubicaron a nivel supratentorial con una relacion
1:1 intra / extraaxial. El neuroblastoma y tumores de plexos coroideos fueron los diagndsticos histopatoldgicos mas
frecuentes. La mortalidad tuvo un porcentaje del 50%.

Conclusiones: Los tumores del SNC en nifios de entre 0 y 2 afios no son frecuentes, la localizacion es
predominantemente supratentorial y el prondstico de vida depende del tipo histopatolégico. El tratamiento con
radioterapia es una opcion, aunque la cirugia con fines de reseccion constituye la base del tratamiento.

Palabras Claves: Neoplasias del Sistema Nervioso Central, Comorbilidad, Pronostico. (fuente: DeCS Bireme)
ABSTRACT

Introduction: Tumors of the central nervous system (CNS) in children between 0 and 2 years of age are infrequent, so
their diagnosis and treatment constitute an important challenge for every pediatric neurosurgical center, to which is
added the comorbidities typical of this age that condition the responsibility of improving therapeutics to obtain better
survival. The objective of this study was to describe the diagnostic and therapeutic experience of a neurosurgical
Department of national reference, in relation to neoplasms of the central nervous system in children under two years of
age, as well as to establish comorbidity and prognosis.

Methods: Cross-sectional, retrospective and descriptive study that includes all patients under 2 years of age who were
diagnosed with a neoplastic lesion of the central nervous system, attended from January 01, 2016 to July 01, 2019 at
the Baca Ortiz Pediatric Hospital from the city of Quito in Ecuador.

Results: CNS tumors in children between 0 and 2 years old corresponded to 5.09%, with irritability being the most
frequent reason for consultation with 62.5%. Also, 75% of the neoplasms were located at supratentorial level with a 1: 1
intra / extra-axial ratio. Neuroblastoma and choroid plexus tumors were the most frequent histopathological diagnoses.
Mortality had a percentage of 50%.

Conclusions: CNS tumors in children between 0 and 2 years are not frequent, the location is predominantly
supratentorial and the prognosis for life depends on the histopathological type. Radiation therapy is an option, although
surgery for resection is the basis of treatment.

Keywords: Central Nervous System Neoplasms, Comorbidity, Prognosis. (Source: MeSH NLM)
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Las neoplasias de sistema nervioso central (SNC) tienen

una incidencia de 5.3 casos por cada 100000 nifos (1-19
afios) en los paises que llevan registro de patologia tumoral.
1,315 Hasta un 10% de los tumores cerebrales se presentan
en niflos menores de 1 afio, constituyendo el 20% a 25% de
las neoplasias malignas en menores de 3 afos y siendo la
primera causa de muerte por malignidad en la infancia y en
nifios menores a 19 afos; > 2 1 ademas, esta patologia es
méas frecuente en nifios de paises desarrollados que en
paises en vias de desarrollo. 5- 9

En los lactantes menores de dos afios, asi como en los
adolescentes, los tumores aparecen con igual frecuencia en
fosa posterior y a nivel supratentorial 1; se describe,
ademés, que cerca de la mitad de los tumores son
astrocitomas, 15% ependimomas, entre 16% y 25%
meduloblastomas y entre 4% y 16% son gliomas 1, este orden
de frecuencia varia de acuerdo a la localizaciéon de las
neoplasias 5 9.

El comportamiento tumoral, evolucion y pronoéstico
dependen en gran medida de su tipo histolégico, de la edad
del paciente y de la susceptibilidad al tratamiento quirtrgico
y/o complementario *5; la fisiopatologia del desarrollo de
neoplasias del sistema nervioso central es en general poco
comprendida * 5 9: 16, 17 qunque actualmente se describen
asociaciones con factores genéticos en alrededor del 10% de
los casos y en el 90% restante se considera influenciada por
factores ambientales y/o inmunitarios 5 17. En la
bibliografia, se describe sintomas y signos que a menudo
estan relacionados con hipertension intracraneal y que son
sugerentes de una neoplasia del sistema nervioso central 4
18, L.a macrocefalia, la clasica triada de Cushing, la fontanela
tensa, los vomitos, los ojos en sol naciente, las convulsiones
afebriles (focales y complejas), la afectacion de nervios
craneales y la focalizacibn neurolbégica son comunes y
evidentes en nifios de corta edad. 1-6-9.

La sospecha clinica inicia el trabajo diagnostico que seri
complementado con exadmenes de imagenes 'y
posteriormente el anélisis histopatolégico resultado de la
exéresis tumoral o biopsia de una lesion, asi como los
estudios genéticos-moleculares que en el futuro se volveran
imprescindibles en el manejo clinico de la patologia
tumoral® 2 La reseccion puede ser diagnoéstica y curativa en
ciertos tipos de tumores (por ejemplo: los gliomas de bajo
grado supratentoriales), sin embargo, existen limitaciones
para el tratamiento de muchos otros (tumores de fosa
posterior: meduloblastomas o gliomas difusos de linea
media) 2.

El tratamiento multimodal, frecuente en este tipo de
tumores ha hecho que actualmente la sobrevida vaya en
aumento llegando hasta aproximadamente un 70% a los 5
afios 3. El manejo estandar de los tumores incluye cirugia,
quimioterapia y radiacion (en nifios mayores a 3 afios), lo
cual es de dificil cumplimiento en nifios menores de 2 afios,
por las caracteristicas morfologicas y fisiol6gicas propias de
este grupo de edad, tornando las intervenciones
potencialmente muy invasivas y/o toéxicas.23:2¢ Las
complicaciones tardias que pueden presentarse, tomando en
cuenta la gran maduracién fisiolégica de los lactantes
menores, sobre todo a nivel de sistema nervioso, incluyen
trastornos neurocognitivos, endocrinos, neuroldgicos
sensitivos, cardio-cerebro-vasculares, enfermedad maligna
secundaria, asi como trastornos psicologicos y sociales. 3-19

El riesgo de deterioro intelectual estd presente
independientemente de la modalidad de tratamiento
complementario y es conocido desde hace varias
décadas.4-20

A medida que la sobrevida de los pacientes ha mejorado, la
frecuencia con la que el deterioro neurocognitivo se
evidencia durante el seguimiento también ha aumentado;
comorbilidad que ha despertado el interés de estudio
principalmente en los pacientes con tumores de fosa
posterior. 4,13

El conocimiento de estos efectos secundarios llevo a la
realizacion de varios estudios que probaron tratamientos
quimioterapicos para diferir o evitar la radioterapia, la
misma que debe evitarse siempre que sea posible ¢ 9. El
tratamiento complementario en pacientes lactantes menores
que ha sido estudiado y que ha logrado resultados de
sobrevida entre 30% y 70% a los 5 afios de seguimiento,
comprende la quimioterapia posquirargica prolongada con
radiacion diferida o sin ella, quimioterapia en altas dosis o
en pacientes con recaidas. 1©

La cirugia para reseccién tumoral en pacientes tan jévenes
conlleva un alto riesgo de morbilidad y mortalidad; aunque
la cirugia puede ser bien tolerada, no se desestima tampoco
el mayor riesgo de complicaciones y el requerimiento de
reintervenciones. 6 20

METODOS

Se realiz6 un estudio transversal, retrospectivo y descriptivo
en todos los pacientes menores de 2 afios que fueron
diagnosticados con una lesiéon neoplasica del SNC y que
fueron atendidos desde el 01 de enero de 2016 hasta el 01 de
julio de 2019 en el Hospital Pediatrico Baca Ortiz de la
ciudad de Quito en Ecuador.

Se presenta informaciéon que fue recopilada por los autores
sobre los signos y sintomas, asi como el tiempo de evoluciéon
al momento del diagnoéstico, estudios de imégenes con las
caracteristicas morfologicas principales de las lesiones
neoplésicas, su ubicacién, lateralidad y captacion de
contraste; asi como, se registraron también los resultados de
estudios neurofisiologicos previos a cualquier intervencion.
Los tratamientos fueron documentados en cada uno de los
casos (quirargicos y no quirtirgicos) asi como la sospecha
diagnostica inicial y el resultado histopatoldgico definitivo
en los pacientes operados. Se mantuvo un registro del
tiempo de seguimiento, desenlace del caso, sobrevida y
complicaciones presentadas durante y posteriores al
tratamiento. Todas las variables fueron recogidas en una
hoja tabuladora de datos a partir de los expedientes clinicos
de los pacientes que se encuentran en el archivo del hospital.

El objetivo del presente estudio es describir la experiencia
de un servicio neuroquirdrgico de referencia nacional,
obtenida durante tres afios y seis meses en relacion a las
neoplasias del SNC en nifios menores de dos afios, con el fin
de sugerir elementos adecuados para el abordaje inicial,
describir el proceso diagndstico, puntualizar procedimientos
a realizarse en la preparacion prequirurgica y describir las
complicaciones durante el proceso diagnostico-terapéutico,
asi como realizar una revision de la bibliografia en lo
relacionado con el pronostico y sobrevida en este grupo de
pacientes.
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TABLA Nro 1: Caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos operados de tumor cerebral en el Hospital Baca Ortiz, Quito -
Ecuador. 2016-2019.
Paciente Edad Sexo Evolucion Sintomas Signos Nervios
(meses) clinica craneales
(dias) afectados
1 11 Femenino 5 Irritabilidad Vémito, convulsiones ]
2 17 Masculino 21 Irritabilidad Vomito, rigidez nucal, VI
paraparesia 4/5
3 24 Masculino 7 Irritabilidad Proptosis ocular, 11, 1
hiperemia conjuntival
4 21 Masculino 90 Alteracién de la Proptosis ocular 1]
agudeza visual
5 9 Femenino 60 Alteraciéon dela  Trastorno de la deglucion IX, X
conciencia
6 8 Masculino 15 Ninguno Proptosis ocular I, 1
7 4 Femenino 30 Irritabilidad Vémito, convulsiones 1]
8 4 Masculino 30 Irritabilidad Macrocefalia 11, VI
Fuente: Registros médicos, Hospital Pediatrico Baca Ortiz. (Elaborado por Flores C.)

Los resultados se presentan en matrices de distribucion de
variables para su exposicion en el presente trabajo.

RESULTADOS

Se encontraron 8 pacientes menores de 2 afios con tumores
del SNC en el periodo estudiado (2016-2019), lo que
correspondi6 al 5.09% de todos los pacientes atendidos con
neoplasias del SNC durante ese periodo; el 62.5% fue de
sexo masculino, la edad promedio en el momento del
diagnostico fue de 12,25 + 7,59 meses y solamente 1 caso
tuvo un antecedente patolégico de importancia
(Neurofibromatosis tipo I). Se intent6 recabar informacion
referente a exposicién a factores externos sin embargo no se
pudo obtener la informaciéon a partir de los registros
existentes.

Hallazgos clinicos.

En relaciéon al cuadro clinico, el promedio de tiempo
transcurrido desde el inicio de los sintomas hasta el
diagnostico fue de 32,25 + 29,07 dias, el motivo de consulta
més frecuente fue la irritabilidad (62,5%), seguido de
alteraciones visuales, alteracion de la conciencia (1 caso cada
uno). Los sintomas mas frecuentemente referidos fueron el
vomito y la proptosis (37,5% cada uno) y las crisis
convulsivas (25%). También se encontr6 macrocefalia,
alteracion de nervios craneales bajos, trastornos motores y
paraparesia; los nervios craneales méas frecuentemente
afectados fueron el 111 (5 pacientes), el II (3 pacientes) y con
menor frecuencia los nervios craneales bajos (VIII, IX y X).
(Tabla Nro. 1)

Diagnéstico.

La tomografia simple fue el primer examen realizado a todos
los pacientes y con ello se confirmé el diagnéstico de tumor
cerebral, posteriormente se realiz6 también una TAC con
contraste en todos los pacientes y una resonancia magnética
en el 50% de los pacientes. Los estudios neurofisiologicos de
potenciales evocados son parte del panel de examenes
prequirdrgicos y fueron realizados en el 62.5% de los

pacientes (se encontraron alteraciones en los potenciales
visuales en 3 pacientes, 37.5%), las alteraciones de la via
lemniscal se objetivaron en 2 casos (25%), se encontr6 1
paciente con alteracion de la via auditiva al igual que 1 con
resultado normal.

Caracteristicas imagenologicas de las lesiones
tumorales.

El 75% de los pacientes tuvieron lesiones tnicas, los demaés
fueron diagnosticados con lesiones multiples; el 75% de los
pacientes tuvieron lesiones tumorales supratentoriales y
solamente 2 de ellas fueron infratentoriales. Segin
ubicacién periférica o central, el 50% fueron las lesiones
intraaxiales y 50% extraaxiales. SegGn localizacién las
lesiones fueron: 2 intraventriculares, 2 frontales-orbitales, 2
localizadas a nivel de la protuberancia, 1 cerebeloso y 1
extracraneal; segun lateralidad, 37.5% fueron centrales,
37.5% izquierdos y el 25% derechos. (Tabla Nro. 2)

El 87.5% de las lesiones tuvieron aspecto soélido, el restante
12.5% tuvo aspecto mixto (s6lido/quistico). En el 25% de los
casos la lesion fue homogénea y hubo captacién de contraste
en el 87.5% de los tumores; el 62.5% de las lesiones tuvieron
edema asociado y solamente 1 causd desviacién de las
estructuras de la linea media. La hidrocefalia estuvo
presente en el 62.5% de los pacientes.

Hidrocefalia.

En 1 paciente se realiz6 una tercer ventriculostomia
endoscopica y posteriormente se colocé una derivacion
ventriculo-peritoneal y una derivacién ventricular externa
debido a complicaciones; 1 paciente fue tratado con una
derivacion ventriculo-peritoneal y posteriormente se coloco
una derivacién ventricular externa por ventriculitis durante
el posquirtrgico. De los 5 pacientes que se trataron con
derivaciones ventriculo-peritoneales, 2 terminaron con una
derivacion ventricular externa debido a exposicion del
sistema o infeccion; solamente 1 de los pacientes fue tratado
con derivacién ventricular externa de inicio por su mala
condicién clinica.
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Tratamiento.

De los pacientes descritos, el 50% fue tributario de cirugia
para reseccion tumoral debido a su buena condicién clinica,
el 25% fueron sometidos a biopsia y el 25% restante no pudo
ser sometido a tratamiento quirtrgico por rapido deterioro
neuroldgico. En 2 de los pacientes operados se consiguio
una reseccion del 80%, en 1 paciente una reseccion parcial y
en 1 se logr6 una reseccion total. Del total de pacientes
intervenidos quirdrgicamente, 2 sufrieron complicaciones
secundarias a la intervenciéon quirdrgica (infeccién del sitio
quirdrgico y shock hipovolémico).

Preparacion quirargica.

El tiempo de hospitalizacion hasta la cirugia fue de 6 + 4,96
dias, en 3 casos se presentaron situaciones que provocaron
que la cirugia sea diferida al menos una vez debido a
complicaciones médicas y/o problemas de gestion
intrahospitalaria.

Histopatologia.

Los diagnosticos histopatolégicos de los tumores craneales
fueron confirmados en 6 de los 8 pacientes de la serie y 1 fue
confirmado con biopsia de una lesiéon originada en la
columna dorsal con gran crecimiento a abdomen y que fue
realizada por la especialidad de Cirugia Pediatrica. Los
diagnoésticos histopatologicos fueron: Neuroblastoma en 2
casos, tumor de plexo coroideo (papiloma y carcinoma) en 2
casos, neurofibroma plexiforme en 1 caso, retinoblastoma
con extension intracraneal en 1 caso, y ependimoma en 1
caso; solamente 1 paciente no tuvo diagnoéstico confirmado,
aunque la sospecha clinica inicial fue de meduloblastoma.
(Tabla Nro. 2)

Tratamiento complementario.

El 50% de los pacientes recibieron tratamiento oncoldgico
complementario con quimioterapia, 1 paciente recibié
terapia con Gamma Knife ®.

Hospitalizacién y mortalidad.

El promedio global de estancia hospitalaria fue de 24,12 +
16,59 dias, el 50% de los pacientes falleci6 durante la misma,
2 pacientes no continuaron con el seguimiento posterior al
alta y 2 se encuentran vivos (sobrevida de 4 y 42 meses
respectivamente). (Tabla Nro. 2)

DISCUSION

La incidencia de neoplasias del sistema nervioso central en
niflos es baja y su prevalencia varia de acuerdo a los
distintos grupos de edad 1:3:14:18; se ha descrito que
alrededor del 10% de las neoplasias del SNC se presentan en
menores de un aho y hasta el 25% en menores de 3
afos.»2:9:14 En nuestro estudio, la frecuencia alcanza un 5%
del total de neoplasias diagnosticadas en pacientes
pediatricos.

Segin sexo, hubo una ligera predominancia hacia el sexo
masculino, la edad promedio de diagnéstico fue alrededor
de los 12 meses, lo cual se podria esperar de acuerdo con el
rango de edad estudiado. 14-18

Los antecedentes patologicos en este contexto, cobran
importancia por la relacién con enfermedades hereditarias

como la Neurofibromatosis (cuyo diagndstico temprano
podria evitar retraso en el desarrollo) o secundaria a
factores nocivos cuya fisiopatologia contintia siendo poco
comprendida por lo que se encuentra en estudio.5: 13 16, 17,18
En la serie presentada no se pudo recopilar completamente
informacion sobre exposicion a sustancias quimicas durante
el embarazo, por lo que la investigacion de estos factores
debera ser profundizada en estudios futuros los cuales
busquen aclarar este topico el mismo que no esta estudiado
en el contexto de los paises en vias de desarrollo.18

El cuadro clinico mas frecuente fue el de irritabilidad y
vomitos, al mismo tiempo fue igual de relevante el déficit
neurolégico definidos principalmente por alteracién de
pares craneales, todos ellos en relacion a lesiones de fosa
posterior, mesencéfalo y signos de hipertension
intracraneal, lo cual es esperable en pacientes pediatricos
591418 En similar proporciéon se presentaron proptosis,
alteraciones visuales y/o oftalmoparesia con lateralidad,
signos que fueron m&4s comunes en lesiones
supratentoriales; las mismas que fueron las lesiones méas
frecuentes en nuestra serie de pacientes, asi como en otras
series consultadas de pacientes menores a 24 meses 1% 8,

En publicaciones como la de Krivoy A., Cassano J., Bruce C.,
Conti U., y Villarejo F., se cita al sindrome de hipertension
endocraneal como el de mayor presentaciéon en lactante,
estando caracterizado por macrocefalia, fontanela tensa y
vomito en ese orden de frecuencia 6-22:23:24:25, Segtin lo
anterior, se puede concluir que en el grupo de edad
estudiado la semiologia es bastante inespecifica.

El examen diagnostico de eleccion fue la tomografia simple
de craneo, sumado a una TAC con contraste, las cuales
dieron informacién util para determinar las caracteristicas
de cada una de las lesiones tumorales. En esta serie de
pacientes, solamente un 50% de los nifios pudo realizarse un
estudio de resonancia magnética (RMN) cerebral, en parte
determinado por la no disponibilidad del equipo en la
unidad médica en la que fueron atendidos, o por haber
presentado deterioro neurolégico que impidi6 su realizacion
debido a la necesidad de traslado. Sin embargo, la RMN se
consider6 como un requisito fundamental para planificar el
abordaje quirargico de las lesiones con fines de reseccion
total (50% de los casos). En los casos en los que una biopsia
fue la indicacion (25%), la intervencidén quirtargica fue
realizada prescindiendo de los estudios de RMN cerebral.

Como parte de la planificaciéon quirargica se realizaron
estudios neurofisiologicos con el fin de objetivar la funcion
encefalica, encontrando alteraciones en la via visual,
auditiva y lemniscal; estos estudios no pudieron ser
realizados en el periodo posquirargico debido al
fallecimiento o pérdida del paciente durante el seguimiento.
El tiempo de espera promedio entre el diagndstico y la
resolucion quirdrgica fue de 6 dias, lo cual, a simple vista,
parece no estar relacionado con el desenlace de los
pacientes.

En nuestra serie, 2 pacientes no pudieron ser intervenidos
con fines diagnosticos o terapéuticos debido al deterioro de
su condicién clinica y a la ubicacién de la lesiéon; solamente
en uno de ellos se complet6 el diagndstico histopatolégico
(Neuroblastoma) por biopsia de una lesién que ocupaba la
cavidad abdominal que se extendia a partir de la médula
espinal dorsal. Segtin el grado de reseccion, la resecciéon
total fue posible solamente en 1 de ellos, un 25% se beneficio
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TABLA Nro 2: Caracteristicas de los tumores del SNC en pacientes pediatricos operados en el Hospital Baca Ortiz, Quito -
Ecuador. 2016-2019.
Paciente Lesion Localizacion Relacién Localizacion Histopatologia Secuelas Mortalidad
1 Unica Supratentorial Extraaxial Intraventricular Papiloma de No No
(tercer plexos coroideos descrita
ventriculo)
2 Unica Infratentorial Intraaxial Cerebelo Ependimoma Afonia Si
3 Unica Supratentorial Extraaxial ~ Frontal - drbita Retinoblastoma Ceguera No
extraconal
4 Unica Supratentorial Intraaxial ~ Frontal - 6rbita Neurofibroma Ceguera No
plexiforme
5 Unica Infratentorial Intraaxial Protuberancia No No Si
descrita
6 Muiltiple Supratentorial Extraaxial Extracraneal Neuroblastoma No No
(abdomen) zigomatico metastasico descrita
7 Multiple Supratentorial Intraaxial ~ Protuberancia, neuroblastoma No Si
(silviana); cerebelo descrita
Infratentorial
(cerebelo-dorsal)
8 Unica Supratentorial Extraaxial Intraventricular Carcinoma de Hemiplejia Si
plexo coroideo izquierda
Fuente: Registros médicos, Hospital Pediatrico Baca Ortiz. (Elaborado por Flores C.)

de una resecciébn amplia y 1 fue catalogado como una
reseccion parcial; la conducta quirdrgica como es de esperar
se ve afectada principalmente por la localizaciéon de la lesion
debido a los riesgos y complicaciones 2: 412,13,

Los diagnoésticos histopatologicos més frecuentes fueron
Neuroblastoma y Tumores del plexo coroideo, hallazgos
concordantes con series reportadas en pacientes pediatricos
de rangos de edad similares, aunque cabe mencionar que no
se encontrd en ningin caso el diagndstico de astrocitoma
pilocitico, meduloblastoma o ependimoma que serian
opciones diagnoésticas para considerar en este grupo de
pacientes, asi en la serie de Bruce y Conti 23 se describe al
astrocitoma y meduloblastoma como los tumores més
frecuentes en nifios menores de 2 afios. En otras series
como la de Hinojosa et al. (en una serie de 9 neonatos) se
describe a teratomas, glioblastomas, oligodendrogliomas,
meduloblastoma como los tumores méas frecuentes 6. En
Venezuela, autores como Krivoy A. menciona al
meduloblastoma como el tumor infratentorial més frecuente
y al astrocitoma en la region supratentorial, en este grupo de
edad 22. Tomita y colaboradores por su parte describen 6
casos de ependimoma en nifios menores de 2 afios 1. En
nuestra investigacion se determiné lesiones tumorales como
intra y extraaxiales en similar proporcién (50%), siendo las
localizaciones mas frecuentes la intraventricular, fronto-
orbitaria y protuberancial. No se encontr6 predominio de
lesiones tumorales de linea media, esperable de acuerdo al
grupo de edad estudiado. 8

La frecuencia de tumores cerebrales en el grupo de lactantes
menores no se conoce con claridad, en gran medida debido a
la poca frecuencia con las que las neoplasias del sistema
nervioso se presentan a esta edad. Existen series
importantes de varias décadas de seguimiento como las de
Siegel en sus estadisticas de céncer, y Lundar en Noruega
que describe a 30 pacientes con edades entre 1y 182 dias (6
meses), tratados con cirugia para reseccidon primaria.

En esta dltima serie, 22 pacientes tuvieron lesiones
supratentoriales y 8 estuvieron localizadas en la fosa
posterior; asi mismo, 18 correspondieron a lesiones
tumorales de grado bajo (papiloma de plexos o
astrocitomas) 'y 12 fueron de alto grado
(meduloblastomas/PNET 6, ependimoma 2, glioblastoma 2,
teratoma y carcinoma de plexo coroideo 1 cada uno; los
gangliogliomas y hamartomas fueron reportados con 2 casos
cada uno 611,

Se describen en otras series que los PNET infratentoriales y
supratentoriales fueron los mas frecuentes, seguidos por los
ependimomas y los gliomas de tronco encefélico; se
describen ademas con menor frecuencia los tumores
teratoides-rabdoides atipicos y los carcinomas de plexos
coroideos debajo de los 2 afios 1> 12, La alta incidencia de
tumores de plexos entre las neoplasias del SNC durante el
primer afio de vida es conocida, por lo que su frecuencia no
debe desestimarse 8- Considerando la frecuencia con la que
los tumores primarios del SNC son diagnosticados en el
grupo de edad estudiado en esta serie, los resultados
presentados pueden ser utilizados como modelo para
establecer caracteristicas clinicas del debut de la patologia.

El tratamiento con quimioterapia adyuvante se realiz6 en el
37.5% de los pacientes de acuerdo con el diagnostico
histopatolégico tras considerar los efectos secundarios que
contraindican el tratamiento con radioterapia en este grupo
de edad 2> 3 9> 10, 20 ]a misma que debe ser considerada
solamente en los casos en los que la reseccion de la lesiéon no
sea posible, debido a su toxicidad, claramente descrita.

La mortalidad durante la hospitalizacién (en casos tratados
y no tratados con cirugia) fue del 50% y estuvo asociada a
gran deterioro neurologico en el periodo postquirargico, por
lo que no se consider6 tributario de nueva intervenci6on
quirdrgica. Asi mismo, el 25% de los pacientes no continu6
con el seguimiento ambulatorio por lo que se desconoce su
desenlace y el 25% (N=2) se encontraron vivos durante la
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dltima evaluacion, presentando una sobrevida de 4 y 42
meses (Papiloma de plexos coroideos y Neuroblastoma
respectivamente). El tamafho pequefio de este grupo de
estudio y el tiempo de seguimiento han limitado la
descripcion de la sobrevida y mortalidad definitivas, aunque
se describen series con hasta un 70% de sobrevida a 5 afios,
resultados que son alentadores y dependientes de la calidad
de la reseccién quirdrgica también 3-13,

Es conocido que los tumores cerebrales diagnosticados antes
del afio de vida se consideran de mal prondstico; este
prondstico se relaciona con la incidencia congénita de la
patologia, el tamano tumoral (grande) y la agresividad de los
tumores de alto grado que tienen mala respuesta a la terapia
antineoplasica 7> 8: 9. En las series consultadas, como la de
Lundar, se describen importantes tasas de sobrevida
durante el seguimiento ya que de entre 20 sobrevivientes se
obtuvieron resultados estables a largo plazo, 18 de ellos con
buena calidad de vida, a decir de los autores - Barthel de 100
en 18 de 20 pacientes ¢. Al igual que lo expresado al inicio de
esta introduccion, el principal factor prondstico fue la
calidad de la reseccibn quirargica, seguido por Ila
localizacion de la neoplasia y su tipo histologico 913,

En relacion con los gliomas de bajo grado, se conoce que la
edad menor a 2 afios en el momento del diagnoéstico fue
reconocida como un factor de riesgo para mortalidad 12 18,
Series como las de Lundar e Isaacs describen un aumento de
la mortalidad en los pacientes que fueron sometidos a
tratamiento radioterapico temprano ©9; si bien la
radioterapia puede aumentar la sobrevida, tiene como
limitacién la mayor posibilidad de generar secuelas. Se
menciona ademéis que los nifios de edad temprana
presentan una mejor tolerancia y recuperacion del déficit
neurolégico postquirirgico inmediato a través del tiempo
segun se reporta en las series citadas previamente 69.

Las lesiones neoplésicas del SNC tienen un curso rapido y
fulminante con alta mortalidad asociada, conocida y descrita
previamente en las series de seguimiento 2 8:9. Se considera
importante el investigar la presencia de células malignas en
la citologia (especificidad cercana al 95%) del liquido
cefalorraquideo por su correlacion con la neoplasia,
determinacion del avance de la enfermedad, requerimiento
de modalidades diferentes de tratamiento con radiacién y
pronostico 1 20-

Entre las limitaciones de este estudio, se debe considerar
que, debido al pequeno namero de pacientes, los
porcentajes pueden no reflejar correctamente una realidad
epidemiolégica por lo que estos hallazgos no descartan de
ninguna manera la distribucion por topografia y diagnostico
histopatolégico descritas en series de pacientes méas
extensas -5 6,11,

CONCLUSION

Los tumores del SNC en nifios de entre 0 y 2 afios no son
frecuentes, su localizacibon es predominantemente
supratentorial y su pronostico vital es incierto, aunque
depende esencialmente de su tipo histolégico.

El tratamiento con radioterapia en este grupo etario es una
opcion para considerar solamente en casos sin posibilidad
de reseccion quirdrgica debido a las comorbilidades y
secuelas asociadas, por lo que la cirugia con fines de
reseccion constituye la base del tratamiento en estos
pacientes.
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