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Resumen

Presentamos una serie de tumores de tronco cerebral
diagnosticados y tratados en nuestro centro durante
un periodo de 18 aiios. Se han revisado un total de 42
pacientes entre los afios 1982 y 2006; 36 de ellos fueron
intervenidos, realizindose una reseccion parcial en la
mayoria de los casos.

Los tumores de tronco cerebral suponen una rara
entidad patolégica con muy mal prondstico. En la
mayoria de los casos no resulta posible una reseccion
completa de la lesion, por lo que el principal objetivo
de la cirugia es la reduccion de masa tumoral y la
descompresion. El mejor prondstico se obtiene en los
tumores de bajo grado de malignidad con minimo défi-
cit neurolégico. La mayoria de estos tumores provocan
la muerte en un breve periodo, habitualmente un afio o
menos desde el diagnéstico.

PALABRAS CLAVE: Tumores de tronco cerebral. Cla-
sificacion de los tumores de tronco. Tumores pediatricos.
Hidrocefalia. Resonancia magnética.

Brain-stem tumors in children

Summary

We report a large series of brain-stem tumors seen
during 18 years of at our hospital. We diagnosed and
treated a total of 42 patients between 1988 and 2006;
36 of them were operated with partial resection in most
cases.

Brain-stem tumors constitute a rare condition with
very bad prognosis. A surgical complete resection of the
mass is not possible in most cases, so the principal sur-
gical objetive is reduction and descompression. The best
prognosis is seen in patients with low grade tumors with
minimal neurologic deficit. Most of these tumors cause
death in a short period, usually one year or less.
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Introduccion

El término tumor de tronco cerebral no describe a un
solo tipo de tumor, sino a una variedad de neoplasias de
origen glial que aparecen en el tronco encefalico, asi como
algunas lesiones benignas del tipo de las malformaciones
vasculares.

Los tumores del tronco cerebral suponen un 10-25% de
los tumores del sistema nervioso en el nifio, y un 20 al 25%
de los tumores infratentoriales. La media de edad al diag-
nostico fue de 7 a 9 afios, sin clara predileccion por ningiin
sexo. En la mayoria de los casos, la historia natural de la
enfermedad conlleva un desenlace fatal, con una mediana
de sobrevida de 4 a 15 meses. Una supervivencia a los 5
afios fue observada en un 30% de los pacientes'.

Anteriormente, los tumores de tronco suponian una enti-
dad considerada de dificil tratamiento y de pronostico fatal
en la mayoria de casos. A lo largo de esta tltima década este
concepto ha evolucionado como resultado de los grandes
avances en técnicas de imagen, con la microcirugia y con
la comprension de su comportamiento biologico®.

En 1985, Epstein formul6 una clasificacion basada en
el patron de crecimiento observado en los estudios de
resonancia magnética (RMN), que ha sido la empleada
en este estudio para clasificar los resultados obtenidos.
Dicha clasificacion divide las lesiones en focales, difusas
y cervicobulbares. Se consideran focales, las lesiones cir-
cunscriptas de menos de 2 cm. de diametro sin edema aso-
ciado. Un tumor difuso es aquél con un gran componente
hipodenso con o sin lesion focal. Los tumores cervicobul-
bares comprometen los dos tercios inferiores del bulbo y
los segmentos rostrales de la médula espinal’. Poco mas
tarde, Hoffman describi6 la categoria de tumores dorsales
exofiticos, los cuales tenian su origen dorsalmente en el
bulbo, pero que presentaban un crecimiento exofitico hacia
el cuarto ventriculo'?. Barkovich, posteriormente, utilizo la
clasificacion de Epstein para describir una nueva manera de
categorizar los tumores segun los hallazgos de RMN?.
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El presente trabajo analiza retrospectivamente una
serie de 42 casos de tumores de tronco tratados en nuestro
centro, incluyendo su diagndstico anatomopatologico, cla-
sificacion y evolucion posterior.

Material y métodos

Para el estudio se revisaron 42 casos atendidos en el
servicio de Neurocirugia del Hospital Nifio Jests entre los
afios 1988 y 2006, de los cuales 20 fueron nifios y 22 nifias.
La media de edad de los pacientes fue 6,36 afios, con un
rango entre los 3 meses y los 12 afios. Todos los pacientes,
excepto seis, fueron intervenidos quirirgicamente obte-
niendo asi un diagnostico anatomopatologico posterior.

Resultados
Signos y sintomatologia

La sintomatologia de inicio mas frecuente encontrada
fueron los vomitos, cefalea, paresia de extremidades y alte-
raciones de la marcha. Los signos mas frecuentes fueron
cerebelosos y de afectacion de pares craneales (Tabla 1).
Debe mencionarse que el 98% de los casos presentaban un
cuadro de hidrocefalia asociada

Localizacion de las lesiones

La localizacion mas frecuente, segun el estudio por
RMN, fue en el bulbo con 19 casos (45%), seguido de la
protuberancia con 12 casos (30%) y del mesencéfalo con
11 casos (25%).

Utilizando la clasificacion de Epstein los resultados
fueron: 20 lesiones difusas, 13 focales, 7 dorsales exofiti-
cas y ninguno cervicobulbar (Tabla 2).

Anatomia patolégica

Los resultados anatomopatologicos predominantes
fueron: astrocitoma grado I 11 casos, grado II 4 casos,
grado III 4 casos y grado IV 16 casos y ademads, un caso
de malformacion vascular de protuberancia. El resto de los
casos corresponde a pacientes no intervenidos ni biopsia-
dos, salvo dos casos en los que se perdio el seguimiento por
realizar interconsulta con otro centro.

Evolucion

Para conocer la evolucion de los pacientes a largo plazo
fue necesario contactar con los familiares o con el paciente.
De todos los casos estudiados, los pacientes con diagnds-
tico de astrocitoma grado I (11 casos) contintan vivos entre
1 y 17 afios después de la intervencion. Los pacientes con
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Tabla 1
Sintomatologia
Vomitos 16 (38 %)
Cefalea 13 31%)
Paresia extremidades 10 (24 %)
Inestabilidad marcha 9 (21%)
Ataxia 7 (16%
Lateralizacion cuello 7 (16%)
Diplopia 7 (16%)
Desviacion comisura labial 6 (14%)
Dismetria 5 (12%)
Somnolencia 2 (5%)
Nistagmo 2 (5%)
Disfagia 2 (5%)
Disartria 2 (5%)
Hipotonia 2 (5%)
Paresia pares craneales 2 (5%)
Cervicobraquialgia 1 (2%)
Fotofobia 1 (2%)
Temblor 1 (2%)
Hipoacusia 1 (2%)
Estrabismo 1 (2%)
Tabla 2
Clasificacion segun Epstein
Tumor difuso 50%
Tumor Focal 32,5%
Tumor exofitico 17,5%

gliomas de grado II o superior no sobreviven en ningiin
caso; la media de supervivencia fue de 9,8 meses desde el
diagnéstico.

Discusion

El gran cambio en la ultima década con respecto a este
tema ha sido que el pronostico de los pacientes portadores
de tumores de tronco cerebral depende de su localizacion y
de su patron de crecimiento’. El gran aporte de la RMN fue
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Figuras 3 y 4. Astrocitoma protuberancia, IRM e imagen operatoria.

poder diferenciar las lesiones difusas del resto de los tumo-
res. Debido al comportamiento maligno e invasivo de estas
lesiones el tratamiento quirtrgico es rara vez beneficioso
y por el contrario parece altamente peligroso. De ahi que
tradicionalmente han sido tratados con radioterapia con-
vencional fraccionada y quimioterapia adyuvante con rela-
tivamente escaso éxito terapéutico’. En los ultimos afios,
sin embargo, se ha visto que ciertos grupos de tumores de
tronco responden considerablemente tras un tratamiento
quirurgico invasivo.

En la serie analizada por Epstein en 19867 y luego
revisada en 1993°, todos los pacientes con tumores difu-
sos fueron gliomas de alto grado. Ninguno de ellos se vio
beneficiado por la cirugia y todos fallecieron entre los 6 a

12 meses posteriores a la misma. En cuanto a los pacientes
con lesiones focales, la gran mayoria correspondieron a
lesiones de bajo grado. Todos los pacientes con tumores
de la union cervicobulbar tuvieron astrocitomas grado I y
II, sin presentar mortalidad operatoria alguna. Con lo cual
queda demostrado que los tumores que comprometen la
region cervicobulbar son generalmente benignos, y suelen
desplazar mas que invadir las estructuras adyacentes. Con
tratamiento quirirgico agresivo estos pacientes pueden
prolongar su sobrevida. Con respecto a las lesiones dorsa-
les exofiticas, también se verian beneficiadas por la cirugia.
Lo mismo sucederia con ciertas lesiones focales ubicadas
mas rostralmente. Es poco factible en todos estos casos
lograr una exéresis completa, ya que estas lesiones se origi-
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nan intrinsecamente en el parénquima del tronco cerebral.
Es muchas veces este tumor residual tema de controversia,
en cuanto a si aplicar o no terapia radiante, o si reservar la
misma para casos con progresion tumoral®’.

Ante la decision terapéutica es imprescindible evaluar
en conjunto la duracion de la enfermedad, la evolucion de
la misma, la severidad de los sintomas y los resultados de
los estudios con neuroimagen. Todos los tumores difusos
presentan sintomatologia precoz, tipica y florida, como
disfuncion de los pares craneales, generalmente multiple
y bilateral, y signos de vias largas, y su evolucion gene-
ralmente es rapidamente progresiva. El edema difuso se
observa de manera constante en la RMN, lo cual sugiere que
lo que se observa puede corresponder a infiltracion tumoral
propiamente dicha mas que edema. Poseen su epicentro
tipicamente en la protuberancia, y no presentan un limite
claro, se extienden rostral y caudalmente. La ausencia de
un componente focal que capte contraste no implica que
el tumor sea de bajo grado. Si se logra visualizar un anillo
de parénquima rostral al tumor, podria ser considerado
como una lesion focal. Los pacientes con tumores focales
suelen debutar con minimos sintomas y con un curso mas
insidioso de la enfermedad. Son mas frecuentes a nivel
bulbar. Aquellos que debutan con sintomatologia tipica y
progresiva podrian ser tumores focales de alto grado. Los
tumores de la unién cervicobulbar debutan con alteracion
de los pares craneales bajos asociado a hemi o tetraparesia
y espasticidad®”.

En cuanto al patréon de crecimiento tumoral, Epstein
sostiene que existen barreras anatomicas tanto en la unién
cervicobulbar como en la bulboprotuberancial, las cuales
serian relativamente impermeables a la expansion de un
tumor de bajo grado, pero esta barrera se veria seriamente
alterada ante la presencia de un tumor de alto grado®.

Siempre la evolucion clinica es el factor pronodstico ais-
lado mas importante si no existe correlacion con la RMN.
Si el cuadro clinico y la RMN son concluyentes, muchos
autores coinciden en no realizar biopsia como requisito
para comenzar tratamiento oncoldgico. Por el contrario
consideran que la cirugia expone al paciente a un riesgo
de morbilidad y mortalidad injustificado®’. En un estudio
multicéntrico doble ciego publicado recientemente, se
compararon los resultados obtenidos en 142 pacientes con
enfermedad del tronco cerebral, utilizando RMN versus
biopsia. Concluyeron que la sensibilidad de la RMN en el
diagnéstico de tumores de tronco es de 0.94 con un valor
predictivo positivo de 0.96. La tasa de morbilidad asociada
a la biopsia fue de 3.2% y una mortalidad entre el 0.05 y el
2.6%".

Conclusion

Actualmente, en la mayoria de los casos es posible rea-
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lizar un diagndstico especifico antes de la cirugia. La clave
estd en operar aquellos pacientes con minima disfuncion
neurologica y con lesiones de bajo grado. Ningln paciente
con un tumor maligno se ha beneficiado significativamente
con la intervencion, ya que todos fallecen dentro de los pri-
meros 12 meses’. Contrariamente, con un tratamiento qui-
rirgico agresivo, los pacientes portadores de tumores en la
region cervicobulbar, lesiones focales y dorsales exofiticas
pueden presentar largas supervivencias sin recidivas®.
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