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Resumen

Presentamos una extensa serie de 48 tumores
espinales en nifios diagnosticados y tratados en nues-
tro centro en el periodo 1986-2006. Los tumores
espinales infantiles suponen una patologia infrecuente y
heterogénea que es habitualmente diagnosticada tarde
por la inespecificidad del cuadro clinico. Los sintomas
suelen limitarse a dolor difuso de espalda o deformi-
dades espinales meses antes de debutar con paralisis
de miembros inferiores o trastornos esfinterianos. El
diagnostico se realiza con TAC o RM. En la mayoria
de casos el tratamiento es quirirgico. El pronéstico de
estos tumores es variable dependiendo de la histologia
de cada lesion, pudiendo requerir tratamiento comple-
mentario con radioterapia y/o quimioterapia.

PALABRAS CLAVE: Tumor extradural. Fijacion espinal.
Tumor intradural extramedular. Tumor intramedular. Tu-
mor espinal.

Childhood spinal tumours

Summary

We report a large series of 48 childhood spine
tumors diagnosed and treated at our Hospital between
1986 and 2006. Spinal tumors in children are a rare and
heterogeneous condition that frequently are diagnosed
late because of their uncharacteristic clinical picture.
Symptoms are usually limited to difuse backpain or
spinal deformities, prior to leg paresis or sphinter dys-
function. Diagnosis is usually made with MRI or CT.
Treatment is surgical in most cases. The prognosis is
variable due to the diverse histological findings and it
may require the use of complementary treatments as
chemoterapy or radiation.
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tumor. Intramedullar tumor. Spinal fixation. Spinal tumor.
Introduccién

Los tumores espinales infantiles suponen una patologia
poco frecuente, con una incidencia anual de 1 caso por
millon de nifios'. La mayoria de los casos se presentan de
modo insidioso con dolor local o referido y manifestaciones
musculoesqueléticas inespecificas, por lo que en muchos
pacientes se retrasa el diagnostico con distintas pruebas,
tratamientos conservadores o diagndsticos erroneos”>.

Resulta dificil establecer protocolos de actuacion
debido a la gran diversidad histolégica posible, por lo que
los pilares basicos del tratamiento serian la exéresis com-
pleta cuando es posible, tratamiento quimio-radioterapico
adyuvante segln histologia e intento de preservacion de la
funcion neurologica. En algunos casos debe considerarse la
estabilidad de la columna en crecimiento®’.

El pronostico, tanto vital como funcional, depende de la
histologia, agresividad quirdrgica y diagndstico precoz’*.
La prueba diagnostica de eleccion es la resonancia mag-
nética, que ademas podra orientarnos sobre la probable
histologia segtin localizacion y secuencia de imagenes’.

Material y métodos

Se han revisado las historias de 48 nifios con tumores
raquimedulares tratados en nuestro centro en el periodo
1986-2006. Se incluyeron lesiones pseudotumorales poten-
cialmente compresivas como dos hemangiomas cavernosos
que sangraron, un quiste aracnoideo y un quiste hidromié-
lico. Se excluyeron lesiones asociadas a disrafismos como
lipomas o quistes epidermoides de cono medular.

Se analizaron en este estudio edad, sexo, clinica de
debut, retraso diagnoéstico, localizacion y extension del
tumor, pruebas diagnodsticas, manejo terapéutico y evolu-
cion.

Resultados

Nuestra casuistica comprende 48 casos, con una edad
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Figura 2. IRM T1 sagital: astrocitoma cervicodorsal.

Figura 3. IRM T1 sagital: astrocitoma cervicodorsal.

media de 6,1 afios (rango 1 mes-16 afos), de los que 18
fueron nifias (37,5%) y 30 nifios (62,5%), con una relacion

proxima a 2:1 a favor de los varones. Figura 4. IRM T1 axial: astrocitoma dorsal.
1. Diagnédstico histologico (Figs. 2, 3 y 4), con un total de 12 pacientes (25%),
de los que 10 fueron de bajo grado y 2 de alto grado
Los tumores mas frecuentes fueron de naturaleza be- (astrocitoma anaplasico y glioblastoma multiforme). En
nigna, representando 2/3 del total (32 casos). El tercio res- segundo lugar, los neuroblastomas, que supusieron 9
tante correspondi6 a tumores malignos (16 casos). La distri- casos (18,7%), de presentacion casi exclusiva en lactantes.
bucion de edad fue similar en ambos grupos, 6,3 afios para los El tercer grupo correspondio a 3 casos de ependimoma
benignos y 6,5 para los malignos. En este Gltimo subgrupo, si y 3 quistes 6seos aneurismaticos (6,25% cada grupo).
se prescinde del neuroblastoma (dada su temprana aparicion Ademas hubo dos casos de sarcoma de Ewing, cavernoma,
en lactantes) la edad media ascendio6 a 11,4 afos. Schwannoma y granuloma ecosindfilo. Finalmente casos
El grupo mayoritario lo constituyeron los astrocitomas aislados de ganglioglioma, hemangioblastoma (Fig 1),
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Tabla I

@ Astrocitoma
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@ Astrocitoma
Alto grado

ONeuroblastoma
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HQOA
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M Otros

Tabla II
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lipoma, meningioma, neurofibroma, osteoma osteoide,
osteosarcoma, cordoma, quiste siringomiélico, quiste
dermoide, quiste aracnoideo y compresion medular por
vértebra D6 hemangiomatosa. (Tabla I).

2. Localizacion de las lesiones

La localizacion mas frecuente de las lesiones fue la
columna dorsal, con 23 casos (48%) seguida de la columna
cervical, con 9 casos (18,7%). El resto se distribuyeron
por todo el eje espinal, desde la unidon bulbo-medular a la
columna lumbar. Los astrocitomas presentaron la mayor
extension, con una media de 8 segmentos afectos, e incluso
un caso de localizacion de bulbo a cono medular. (Tabla
10).

B Bulbomedular
@ Cervical
OCervicodorsal
ODorsal

@ Dorsolumbar
O Lumbar

B Lumbosacro

En 17 casos la lesion fue de localizacion intramedular
(35,4%), casi todos fueron astrocitomas; 9 casos fueron
intradurales extramedulares (18,7%) y 22 casos fueron
extradurales (45,8%). En este ultimo subgrupo la mayoria
corresponde a lesiones 6seas o de vecindad con invasion
de canal, siendo exclusivamente epidurales (sin invasion
desde hueso) los cavernomas y el schwannoma. (Tabla
110).

3. Presentacion y cuadro clinico
Los sintomas y evolucion previa al diagnostico fueron
muy variables, con una duracion media de 9,4 meses

(rango 1 dia-11 afos). 8 pacientes (16,6%) debutaron con
clinica aguda, consistente en paralisis flaccida arrefléxica,
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Tabla III

disfuncion esfinteriana y con un nivel sensitivo. 7 pacientes
(14,6%) padecieron sintomas durante menos de 1 mes, prin-
cipalmente dolor y afectacion sensitiva, con menor clinica
motora. 22 pacientes (45,8%) mostraron sintomatologia en
un periodo de 1 a 6 meses, que consistio en dolor y debi-
lidad de caracter progresivo; finalmente en 11 pacientes
(23%) la clinica se observo durante un periodo de mas de 6
meses, con similar cuadro al subgrupo anterior.

La sintomatologia predominante se recoge en el
siguiente grafico:

Signos y sintomas Frecuencia (%)

Déficit Motor 31 (64,5%)
Dolor local y/o irradiado 23 (48%)
Alt. Musculoesqueléticas 17 (35,4%)
Segunda motoneurona 15 (31,2%)
Primera motoneurona 12 (25%)
Alt. Esfinteres 10 (20,8%)
Nivel sensitivo 10 (20,8%)
Disautonomia 3(6,2%)
Afectacion pares bajos 2 (4%)

4. Diagnéstico

La prueba diagnostica fundamental, una vez sospe-
chado por la clinica y/o radiologia convencional, fue la
RM. Como prueba complementaria en los casos de afecta-
cion dsea se empleo la TAC.

5. Tratamiento

Todos los pacientes fueron intervenidos, realizandose
extirpacion total de la lesion en 23 casos, parcial en 22
casos y biopsia simple en 3 pacientes. El abordaje mas fre-
cuentemente utilizado fue la via posterior, con laminotomia/
laminoplastia de Raimondi. Se empled microscopio quirtr-
gico y aspirador ultrasonico en algunos casos, sobre todo
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de neoplasias intramedulares. Se utilizaron abordaje de
fosa posterior y cervical alto para las lesiones bulbares.
Se emplearon abordajes combinados, en dos tiempos, con
cirugia toracica o abdominal en neuroblastomas con exten-
sion intrarraquidea. Se realizo tratamiento complementario
con quimioterapia y/o radioterapia en algunos casos, como
en neuroblastomas (quimioterapia), sarcoma de Ewing
(quimioterapia + radioterapia), astrocitomas anaplasicos
(radioterapia)...

6. Evolucion postquirurgica

Experimentaron mejoria 21 pacientes, sobre todo los
que tenian lesiones extramedulares. Tuvieron una mejoria
parcial dos niflos con astrocitomas cervicales, uno con
hemangioblastoma y otro con ganglioglioma dorsal. Se
aprecié déficit neurologico afiadido o empeoramiento del
previo en 6 casos, todos con astrocitomas intramedulares:
un caso de glioblastoma cervical presentd tetraparesia e
insuficiencia respiratoria que precisd traqueostomia; un
caso de astrocitoma de cono medular sufri6 trastorno
esfinteriano definitivo; un caso de astrocitoma con exten-
sion total de la médula desarrollé un sindrome medular
completo con nivel T7; el resto de casos presentaron défi-
cits variables con mejoria posterior.

Se produjeron dos éxitus en el periodo postoperatorio,
un nifio con osteosarcoma CI-C2 que sufrié parada car-
diorrespiratoria en el postoperatorio inmediato y un pacien-
te con un astrocitoma bulbar que present6 insuficiencia res-
piratoria grave, complicada con neumonia masiva.

En el periodo postquirtrgico la mayoria de pacientes
manifestaron alteraciones de sensibilidad del tipo de las
parestesias o hipoestesias, autolimitadas en el tiempo. Dos
pacientes con fistula de LCR y uno con hidrocefalia tras
exéresis de una lesion bulbomedular requirieron la coloca-
cion de una valvula ventriculo-peritoneal. Un paciente pre-
sent6 sindrome de Horner tras toracotomia para extirpacion
de neuroblastoma.
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7. Seguimiento

Se produjeron tres recurrencias susceptibles de reinter-
vencion: una recidiva de un quiste 6seo aneurismatico a los
6 meses de la intervencion y dos ependimomas de cola de
caballo que se manifestaron como sindrome agudo de cola
de caballo y como dolor ciatico a los 22 y 6 meses tras la
cirugia respectivamente.

Se produjeron 9 exitus, 2 en el postoperatorio inmediato
(ya comentados) y el resto en pacientes con lesiones de alto
grado de malignidad (glioblastoma, astrocitoma anaplasico,
sarcoma de Ewing, PNET...).

Discusion

Los tumores espinales en la infancia suponen una
entidad poco frecuente y de dificil diagndstico, dada la
habitual inespecificidad de los sintomas y su presentacion
subaguda-cronica. Con una media de retraso diagnostico
de alrededor de 6 meses, la sintomatologia predominante
fue dolor osteomuscular, amiotrofias o deformidades
espinales. Especial mencion requiere un paciente con un
quiste aracnoideo y compresion medular que debuté con
pies zambos y displasia de caderas, llegando a ser interve-
nido de estos problemas (se descubrio la patologia causal
3 afios mas tarde). Otro caso, que cursdé con torticolis,
escoliosis y posturas anomalas, presentaba un astrocitoma
bulbomedular y fue diagnosticado 11 afios mas tarde
cuando presento tetraparesia, disfagia y nivel sensitivo CI.
Seglin la mayoria de autores y al igual que en nuestra serie,
la clinica principal suele consistir en alteraciones de la
marcha y dolor axial o irradiado®”!'*2, especialmente dolor
continuo que interfiere con la vida cotidiana, en ocasiones
acompaniado de deformidades o rigideces espinales. En
compresiones medulares importantes se aprecian ademas
amiotrofias, piramidalismo, arreflexia, etc. En otros casos,
la manifestacion clinica consiste en la aparicion de una
tumoracion'!* hidrocefalia'® (por liberacion masiva de
proteinas) o meningismo'” (rotura de quiste dermoide).

En nuestra serie, los casos con clinica aguda no
corresponden a lesiones intramedulares (excepto un
cavernoma), sino a hemorragias por angiomas vertebra-
les, neuroblastomas o sarcoma de Ewing y recidivas de
ependimoma con sindrome de cola de caballo. La mayoria
de ellos fueron intervenidos de modo urgente/preferente
con importante mejoria o con recuperacion total en todos
los casos.

El tumor mas frecuente de esta serie fue el astrocitoma,
con un 80% de lesiones de bajo grado cifra similar a la de
otras series'>!*2°. La mayoria se extienden a lo largo de
varios segmentos vertebrales, fundamentalmente dorsales,
debutando con la ya citada clinica algésica y motora. Tres
pacientes con astrocitoma cervical o cervico-dorsal debuta-
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ron con sindrome disautonémico, con diaforesis, palidez y
frialdad de extremidades. La extirpacion completa resulta
dificil en todos los casos por su extension y mala diferen-
ciacion del tejido medular sano. En la literatura la exéresis
completa varia del 14% al 88% seglin series’'*2"2, citando
algunos autores la poca repercusion de la misma en el pro-
nostico y evolucion®. En nuestra experiencia la mayoria
de resecciones fueron subtotales limitandose en algiin caso
a la biopsia; el objetivo principal fue preservar o mejorar
el estado neurologico previo, lo que implica una menor
agresividad quirtrgica. Tres pacientes con tumores de bajo
grado empeoraron con respecto a la situacion previa a la
cirugia, recuperando funcion dos de ellos y quedando una
lesion completa T7 en el tercero (astrocitoma panmedular).
Los pacientes con afectacion bulbocervical mostraron
graves trastornos respiratorios postquirargicos producién-
dose un caso de éxitus, otro necesitdé una traqueostomia
permanente y un tercero presentd una recuperacion sin
secuelas. La norma durante el seguimiento ha sido la esta-
bilidad clinicorradiologica. Asi mismo ha habido 4 pacien-
tes con progresion de cifoescoliosis que han requerido una
ortesis correctora.

El segundo diagndstico en frecuencia ha sido el neuro-
blastoma, que ocurrié en edades medias mas bajas que en
el resto y que tuvo un mejor prondstico en general (mejor
cuanto menor edad). El cuadro varié seglin la existencia
de invasion medular o propagacion hacia otras regiones. El
abordaje fue posterior en la mayoria de casos y combinado
en el resto. La norma fue la recuperacion neurolégica, inclu-
yendo un caso de paresia crural. Se administro tratamiento
adyuvante con quimioterapia + radioterapia y se produje-
ron tres exitus por mala respuesta a estos tratamientos.

El manejo de las deformidades espinales consistio en
fijacion en el primer acto quirirgico en cuatro casos con
gran afectacion Osea, una corpectomia con fijacion via
anterior y posterior en un cordoma, fijacion posterior en
los quistes Oseos aneurismaticos (una reintervencion por
hundimiento anterior) y una fijacion occipitocervial en un
osteosarcoma CI-C2. El resto de pacientes no precisaron
fijacion en un primer momento, aunque mas tarde se realizo
en los tres casos de progresion de cifoescoliosis que no se
corrigieron con ortesis.

Conclusiones

La patologia raquidea infantil cursa de modo insidioso
y poco especifico en su comienzo y evolucion inicial, pre-
dominando el dolor y los sintomas motores. Estos, junto.
con deformidades del raquis, deben hacer sospechar este
tipo de lesiones ¢ iniciar un estudio exhaustivo, ya que el
diagndstico precoz influird en el tratamiento y evolucion.
La prueba de eleccion es la resonancia magnética. El pilar
fundamental de tratamiento es la cirugia, con tratamientos

29



Villarejo y col

adyuvantes de quimio-radioterapia segln los casos.
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