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RESUMEN

Introduccién: Las neoplasias del sistema nervioso central representan el 21% del céncer infantil y juvenil, siendo la principal causa de
muerte en esta poblacién en paises desarrollados. Los avances en neuroimagen han mejorado su diagnéstico y la combinacién de terapias
viene permitiendo la cura, con una mayor preservacién neurolégica. La cirugfa es el tratamiento principal, a menudo combinada con
radioterapia y quimioterapia. Objetivo: Describir los hallazgos socioeconémicos, las sefiales y sintomas, y los aspectos histolégicos de
los tumores cerebrales pedidtricos tratados con radioterapia. Método: Estudio transversal y descriptivo utilizando las historias clinicas
de 257 nifos y adolescentes con neoplasias del sistema nervioso central, que fueron tratados con radioterapia en el Instituto Nacional
del Cédncer en Rio de Janeiro entre 2012 y 2020. Las variables se dividieron en sociodemogréficas, clinicas y patoldgicas. Resultado: Los
nifios blancos y de sexo masculino fueron los més prevalentes, con una mediana de edad de 7,5 afios en el momento del diagnéstico y
de 8,0 afos en el momento de la radioterapia. La mayoria posefa una vivienda propia con infraestructura bdsica y un ingreso familiar de
hasta un salario minimo. Los sintomas mds comunes fueron dolor de cabeza, vémitos y alteraciones en la marcha, que variaban segtin la
ubicacién del tumor y la edad del nifio. Se utilizé radioterapia en el 64% de los pacientes, principalmente para meduloblastoma, tumores
del tronco cerebral y ependimoma anapldsico. Conclusién: Los estudios especificos sobre nifios y adolescentes con neoplasias cerebrales
tratados con radioterapia son raros en la literatura. Cuando se comparan con la poblacién en general, presentan perfiles sociodemogréficos

y clinicos similares, con diferencias notables solo en la frecuencia de los tipos tumorales.
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ABSTRACT

Introduction: Central nervous system neoplasms account for 21% of
pediatric cancer cases and are the leading cause of death in this population
in developed countries. Advances in neuroimaging have improved diagnosis,
and combination therapies have ensured the cure with greater neurological
preservation. Surgery is the primary treatment, often combined with
radiation therapy and chemotherapy. Objective: To describe socioeconomic
findings, signs and symptoms, and histological aspects of pediatric brain
tumors treated with radiation therapy. Method: A cross-sectional and
descriptive study was conducted with 257 children and adolescents
utilizing medical records with central nervous system neoplasms treated
with radiotherapy at the National Cancer Institute, Rio de Janeiro, from
2012 to 2020. The variables were divided into sociodemographic, clinical,
and pathological categories. Results: White male children were the most
prevalent, with a median age at diagnosis of 7.5 years and at radiotherapy,
of 8.0 years. The majority had their own home with basic infrastructure
and family income of up to one minimum wage. The most common
symptoms were headache, vomiting, and gait disorders, varying according
to tumor location and child’s age. Radiation therapy was used in 64% of
patients, mainly for medulloblastoma, brainstem tumors, and anaplastic
ependymoma. Conclusion: Specific studies on children and adolescents
with brain neoplasms treated with radiotherapy are rare in the literature.
When compared with the general population, they present similar
sociodemographic and clinical profiles, with remarkable differences only
in the frequency of tumor types.
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RESUMO

Introdugao: As neoplasias de sistema nervoso central representam 21% do
cincer infantojuvenil, sendo a principal causa de morte nessa populacio
em paises desenvolvidos. Avangos na neuroimagem tém melhorado
seu diagndstico, e a combinagio de terapias tem permitido a cura, com
maior preservagio neuroldgica. A cirurgia é o principal tratamento,
frequentemente combinada com radioterapia e quimioterapia. Objetivo:
Descrever achados socioecon6micos, sinais e sintomas, e aspectos histolégicos
dos tumores cerebrais pedidtricos, tratados com radioterapia. Método:
Estudo transversal e descritivo, utilizando prontudrios de 257 criangas e
adolescentes portadores de neoplasias de sistema nervoso central, tratados
com radioterapia no Instituto Nacional de Cancer, no Rio de Janeiro, de
2012 a 2020. As varidveis foram divididas em sociodemograficas, clinicas
e patoldgicas. Resultados: Criangas brancas do sexo masculino foram as
mais prevalentes, com mediana de idade de 7,5 anos no diagndstico e de
8,0 anos na radioterapia. A maioria possufa casa prépria com infraestrutura
bdsica e renda familiar de até um saldrio-minimo. Os sintomas mais comuns
foram cefaleia, vomitos e alteragdes na marcha, variando de acordo com a
localizagao do tumor e a idade da crianca. A radioterapia foi utilizada em
64% dos pacientes, principalmente para meduloblastoma, tumores de tronco
cerebral e ependimoma anaplésico. Conclusao: Estudos especificos sobre
criangas e adolescentes com neoplasias cerebrais tratados com radioterapia
sdo raros na literatura. Quando comparados com a populagio em geral,
apresentam perfis sociodemograficos e clinicos semelhantes, com diferencas
notdveis apenas na frequéncia dos tipos tumorais.

Palavras-chave: neoplasias; crianga; cérebro; radioterapia.
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INTRODUCCION

Las neoplasias de sistema nervioso central (SNC)
son los tumores sélidos mds comunes en la infancia y
la principal causa de muerte atribuida al cdncer en ese
grupo etario. Su incidencia es de aproximadamente 5,65
por cada 100 000 nifios entre 0 y 14 afos y 6,19 por
cada 100 000 adolescentes de 15 a 19 afios'. Se estiman
5260 nuevos casos de tumores cerebrales malignos y no
malignos en nifios y adolescentes con edades entre 0-19
afos en los Estados Unidos para el afio 20232 En el Brasil,
de acuerdo con las estimaciones del Instituto Nacional del
Cincer (INCA), se esperan 7930 casos nuevos de cdncer
infantojuvenil para cada afo del trienio 2023-2025,
siendo 4230 casos de sexo masculino y de 3700 de sexo
femenino, y la incidencia varia de acuerdo con la regién
del pais, siendo mds comunes en las regiones Sur y Sudeste.
Las neoplasias del SNC contribuyen con cerca del 19%
al 27% de las neoplasias en los paises mds desarrollados?.

Aunque los avances en neuroimagen, en biologia
molecular y en genética hayan permitido un diagnéstico
mds temprano y un tratamiento mds direccionado?, las
neoplasias del SNC son atin una de las principales causas
de muerte infantil en paises desarrollados®. La etiologfa
de estos tumores es poco comprendida y, contrario a los
adultos, los factores ambientales y comportamentales
no tienen tanta relevancia como los factores genéticos.
Diversos sindromes han sido asociados, tales como
Li-Fraumeni, neurofibromatosis tipos 1 y 2, esclerosis
tuberosa y Von-Hippel Lindau®®.

Identificar factores de riesgo puede ser dificil, y los
mds establecidos permanecen limitados a la exposicion
a radiacién ionizante y a ciertos sindromes. Existen
evidencias para asociaciones positivas entre edad
avanzada de los padres, defectos congénitos, exposicién
a la tomografia computarizada, ingestién materna de
compuestos N-nitrosos, suplementacién vitaminica
prenatal y exposicion residencial a pesticidas®'®.

Los tumores cerebrales son un grupo heterogéneo
de tumores que varifan su incidencia segin la edad, sexo
y etnia. De acuerdo con el Registro Central de Tumor
Cerebral de los Estados Unidos® (del inglés, Central
Brain Tumor Registry of the United States — CBTRUYS)
para nifios y adolescentes diagnosticados entre 2015 y
2019, los tumores son mas frecuentes en menores blancos
y en nifas. Sin embargo, las estimaciones del INCA?
evidencian el predominio masculino de la enfermedad.
Estan comprendidos los tumores localizados en el cerebro,
en los nervios craneales, en los nervios espinales y en las
meninges, ¢ incluyen cerca de 100 tipos histolégicos,
basados en la célula de origen y en otras caracteristicas
patolégicas®.
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Los tumores intracraneales tienen una mayor
prevalencia en la regién infratentorial, pero hay un
ligero aumento en la incidencia de tumores en la regién
supratentorial en nifios con hasta tres afios de edad''.

Con la llegada de la gendmica, fue posible mapear los
perfiles genéticos de los tumores cerebrales pedidtricos,
inaugurando una nueva era de diagndsticos mds
precisos y terapias dirigidas. Estos perfiles moleculares
revelaron entidades tumorales distintas dentro de
précticamente todos los grupos de tumores cerebrales
pedidtricos, permitiendo la estratificacién de riesgo de los
pacientes y el desarrollo de terapias personalizadas. Estos
descubrimientos estdn transformando el cuidado de nifios
con tumores cerebrales'*!3.

El diagnéstico de neoplasias cerebrales en la infancia
puede ser desafiante y muchas veces demorado, a causa de
sintomas inespecificos en nifios, como dolores de cabeza,
nduseas, vémitos, debilidad o convulsiones, que pueden
confundirse con otras condiciones mds comunes, como

1416 En ninos

infecciones virales o problemas de visién
mayores, suelen presentarse con cefalea, especialmente
durante la nochey el inicio de la mafana, junto con sintomas
de hipertensién intracraneal. Cerca del 20% de los nifios
puede presentar problemas comportamentales, escolares
y visuales. Debido a la rareza de estos tumores, muchos
profesionales de salud pueden no estar familiarizados con
los sintomas iniciales de la enfermedad, lo que puede llevar a
un diagndstico tardio. Esto destaca la necesidad de un mayor
conocimiento y concientizacién sobre la manifestacién de
estos tumores en nifios' 417,

Aproximadamente el 50% de los pacientes con cdncer
recibirdn radioterapia en algtin momento del tratamiento,
especialmente cuando se trata de neoplasias del SNC'.
La radioterapia generalmente se indica como tratamiento
adyuvante, pero puede ser utilizada de forma exclusiva en
los casos de tumores inoperables, o en combinacién con
la quimioterapia'®.

Pocos datos estdn disponibles en el Brasil sobre las
caracteristicas socioeconémicas, demograficas y clinicas
de nifos con neoplasias del SNC, especialmente sobre
nifios tratados con radioterapia, que suelen ser incluidos en
investigaciones abarcando todas las formas de tratamiento.
Este estudio puede ampliar el entendimiento del
radiooncélogo con relacién a la enfermedad y contribuir
para el desarrollo de estrategias de salud orientadas hacia
el nifio y su familia, buscando mejorar el pronéstico y la
calidad de vida. Los objetivos del estudio son describir
los principales hallazgos socioeconémicos, identificar
las sefiales y sintomas mds frecuentes y determinar las
caracteristicas histoldgicas de los tumores cerebrales en
nifios y adolescentes que recibieron la radioterapia como
parte del tratamiento.



METODO

Estudio retrospectivo y observacional, con pacientes
pedidtricos portadores de neoplasias del SNC tratados con
radioterapia, realizado en el INCA, en el periodo de enero
de 2012 a diciembre de 2020. El INCA es un centro de
referencia en el tratamiento del cincer en Rio de Janeiro,
RJ, Brasil, tanto para adultos como para nifios, y forma
parte de la red de alta complejidad del Sistema Unico de
Salud (SUS).

De acuerdo con los datos de los Registros Hospitalarios
de Céncer del INCA", fueron registrados 403 nifos
con diagndstico de neoplasia del SNC en el Servicio de
Oncologfa Pedidtrica en el periodo, siendo enviados 257
para ser tratados con radioterapia (63,8%). Entre los 257
nifios, 209 (81,6%) fueron sometidos a cirugfa y 144
(56%) a quimioterapia, y la mayoria (n=135; 52,5%)
recibié tratamiento triple, una combinacién de cirugfa,
radioterapia y quimioterapia.

El criterio de inclusién fue el diagnéstico de neoplasia
del SNC en nifios provenientes del propio INCA o
enviados desde otros servicios de oncologfa clinica publica
y privada, del estado de Rio de Janeiro o no. Ya los de
exclusiéon fueron los pacientes mayores de 18 afos, de
manera que se cubra a toda la poblacién atendida por el
Servicio de Oncologia Pedidtrica del INCA, y las historias
clinicas inaccesibles por cualquier motivo.

Fueron analizados los casos de 257 nifios portadores
de neoplasias del SNC tratados con radioterapia, de forma
secuencial, representando todos los tratamientos realizados
en el Servicio de Radioterapia en el periodo.

Los datos fueron introducidos en una hoja de célculo
por uno de los autores y la base de datos final fue analizada
por otro investigador para verificar la consistencia y/o
ausencia de datos. Medidas correctivas, como imputacién
u otros métodos, no fueron utilizadas para posibles
conformidades de las variables estudiadas.

Las variables fueron divididas en sociodemogréficas:
hospital que envid al paciente, barrio, municipio, unidad
federal, edad al momento del diagnéstico (fue utilizada
de forma estratificada, en meses y grupos etarios), edad
al momento de la radioterapia, sexo, raza, peso, altura,
grado de escolaridad de la madre, del padre y del nifo,
condiciones de vivienda, tipo de transporte al hospital,
ingreso familiar; clinicas: enfermedades asociadas,
queja principal, localizacién tumoral dentro del SNC,
presencia de diseminacién leptomeningea y/o de liquido
cefalorraquideo al diagnéstico; y patolégica: diagnéstico
histopatoldgico.

La fosa posterior estd compuesta por el tronco cerebral,
cerebelo y cuarto ventriculo. Como los tumores de tronco
tienen un comportamiento uniformemente agresivo,
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siendo altamente letales, comtinmente se evaltian de forma
aislada. Los tumores de fosa posterior fueron representados
por aquellos tumores localizados en el cerebelo o cuarto
ventriculo.

Los tumores fueron recolectados por sus tipos
histolégicos y también fueron agrupados segtn la
clasificacién de los tumores del SNC de la Organizacién
Mundial de la Salud (OMS) de 2016%. Como el INCA
no realiza de forma regular el andlisis molecular de los
tumores del SNC, se usé esta clasificacién de la OMS
como referencia para este estudio.

El mayor nimero de datos ausentes fue encontrado en
variables relacionadas al perfil socioecondmico, por falta de
registro en las historias clinicas: poseer casa propia (n=33;
16,3%), tener agua canalizada (n=31; 15,3%), desagiie
(n=34; 16,7%), luz eléctrica (n=29; 14,3%), transporte
utilizado para ir al hospital (n=39; 19,2%), grado de
instruccién de la madre (n=75; 36,9%), del padre (n=104;
51,2%), e ingreso familiar (n=37; 18,2%).

Las variables cualitativas fueron expresadas por valores
absolutos y relativos. Se utilizaron andlisis de respuestas
multiples para la variable queja principal, por presentar
mds de una opcién de respuesta para cada paciente.
Para el estudio de la edad (grupo etario) con relacién a
la sintomatologfa, se aplicd tabla de referencia cruzada.
Las variables cuantitativas fueron expresadas por valores
absolutos, promedio, mediana, minimo y mdximo,
intervalo de confianza (IC) y desviacién estdndar (DE), y
se les aplicé la prueba de normalidad Kolmogorov-Smirnov
con la intencién de establecer la utilizacién de pruebas
paramétricas o no. A partir del modelo lineal generalizado,
se estudid la asociacidn entre la edad al diagnéstico en
meses (variable dependiente) y la localizacién de los
tumores y los tipos histolégicos segtin la clasificacion de
la OMS de 2016 (variables independientes), utilizdndose
como post hoc la prueba Bonferroni. El valor p < 0,05 fue
usado como referencia, ademis se utilizé el software /BM
SPSS Statistics for Windows® version 24.0%.

El presente estudio fue aprobado por el Comité de
Etica en Pesquisa (CEP) del INCA bajo el nimero de
parecer 2622404 (CAAE: 83601618.2.0000.5274).
Se siguieron todos los requisitos de ética relacionados
con estudios que involucran seres humanos, necesarios
para su éxito y resguardo relacionados al sigilo de las
informaciones que se condicen con la Resolucién n.°

466/12** del Consejo Nacional de Salud.

RESULTADOS

Entre los 257 pacientes, hubo prevalencia del sexo
masculino (n=150; 58,4%) y de la raza blanca (n=130;
50,6%), habiéndose encontrado una baja frecuencia de
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neoplasias cerebrales en nifios de raza negra (n=15; 5,8%).
El promedio de peso observado fue de 31,48 kg (IC 95%:
29,11-33,83; mediana: 26,00; DE: 17,55; min.: 5,10;
madx.: 107,50) y de altura, 127,80 cm (IC 95%: 124,07-
131,52; mediana: 124,30; DE: 27,70; min.: 40,50; méx.:
191,00), ambas variables sin distribucién normal. La
mayoria de los casos (n=135; 52,5%) fue diagnosticada
en edades entre 4 y 10 afos, con solo el 17,9% dédndose
antes de los 3 afios. La mediana de la edad al momento
de la radioterapia fue de 97,00 meses (promedio: 109,12
meses, IC 95%: 102,18-116,05; DE: 56,47; min.: 17,00;
méx.: 336,00), habiendo un predominio de nifios entre
4y 10 afios (n=154; 59,9%). Solamente el 5,8% recibié
terapia con radiacién en edad hasta 3 afos.

Los tumores de fosa posterior (n=97; 37,7%)
fueron mds prevalentes que los localizados en el tronco
cerebral (n=44; 17,1%). Tumores en la regién selar
(n=23; 8,9%) y en la pineal (n=17; 6,6%) no fueron
comunes (Tabla 1).

La mayoria de nifios que recibié radioterapia fue
enviada al INCA por el servicio ptblico de salud (n=226;
87,9%), siendo el Instituto Estatal del Cerebro Paulo
Niemeyer (n=89; 34,6%) y el Hospital Municipal Jesus
(n=27; 10,5%) los principales puntos de referencia. La
mayoria de los casos (n=108; 42,0%) vino del municipio
de Rio de Janeiro, habiendo representantes de 181 barrios
y 41 municipios del estado. La mayoria de las familias tenia
casa propia (n=131; 62,7%), agua canalizada (n=192;
91,0%), desagiie (n=193; 92,8%) y luz eléctrica (n=212;
99,5%). La mayoria de las madres (70,2%) y padres
(68,2%) habia superado la educacién bésica, siendo la
educacién secundaria completa la més prevalente entre las
madres (n=50; 35,5%), y la educacién bdsica incompleta
entre los padres (n=31; 28,2%). La educacién superior
completa no fue comin entre padres y madres (madre:
n=5; 3,5%; padre: n=7; 6,4%). La mayoria de los nifios
tenfa educacién bdsica incompleta (n=144; 56,0%) y
pertenecia al grupo etario de 4 a 10 afos (n=135; 52,5%).
El transporte ptblico fue utilizado por el 75,9% de las
familias para desplazarse al hospital. La mayoria de las
familias (n=122; 58,9%) declard tener ingresos mensuales
de hasta un salario minimo.

Las sefales y sintomas mds comunes al diagnéstico
fueron cefalea y vémitos, y casi la mitad de los nifos
present6 esta combinacién de sintomas (n=127; 49,4%).
Cuando se consideran los diferentes tipos de tumores,
esta dupla de sintomas fue mds comun en los tumores
embrionarios (n=52/127; 41,0%) y tumores ependimarios
(n=28/127; 22,0%). Con relacién a la localizacién de
los tumores, la combinacién de cefalea y vémitos fue
mds frecuente en tumores de fosa posterior (n=71/127;
55,9%), seguidos por los tumores supratentoriales
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes y de la enfermedad

Caracteristicas NUmero (%)
Total de pacientes 257 (100)
Edad al diagnéstico 91 meses (min: 1;
méx: 214)
< 3 afos 46 (17,9)
4 a 10 anos 135 (52,5)
mas de 10 anos 76 (29,6)
Edad en la radioterapia 97 meses (min:
17; max: 336)
< 3 afos 15 (5,8)
4 a 10 anos 154 (59,9)
mas de 10 anos 88 (34,2)
Sexo
Masculino 150 (58,4)
Femenino 107 (41,6)
Raza/etnia
Blancos 130 (50,6)
Pardos 112 (43,6)
Negros 15 (5,8)
Sindromes asociados
Neurofibromatosis tipo 1 2 (0,8)
Sindrome de Sturge-Weber 1(0,4)
Localizacion del tumor
Supratentorial 103 (40,1)
Infratentorial 141 (54,8)
Medular 11 (4,3)
Localizado/metastdasico
Localizado 201 (78,2)
Metastésico 56 (21,8)
Liquido cefalorraquideo + 26 (10,1)
Resonancia magnética (RM) + 37 (14,4)
Ambos (liquido cefalorraquideo 6 (2,3)

y RM)

(n=23/127; 18,1%) y tumores de la regién pineal
(n=12/127; 9,4%).

En un andlisis de multiples respuestas, fueron
recolectadas 760 quejas iniciales del cuadro oncolégico,
habiendo casi tres sintomas por paciente. Los mds
prevalentes fueron: cefalea (22,0%), vémitos (19,6%),
disturbios al andar (8,2%), estrabismo (5,8%), convulsién
(5,1%) y hemiparesia (4,3%) (Figura 1).

La sintomatologia fue variable dependiendo de la
localizacién del tumor y la edad del nifio.

Cefaleas y vomitos fueron los sintomas mds comunes
en todas las localizaciones intracraneales. En los tumores
en fosa posterior, los sintomas mds comunes también
incluyeron alteraciones en la marcha, en el equilibrio, en
la visién y ataxia. Convulsién, hemiparesia, alteracién



Cefalea (65,2%) I
Vémitos (58,2%) I
Alteracion de la marcha (24,2%) I
Estrabismo (17,2%) I
Convulsion (15,2%)
Hemiparesia (12,9%) I
Alteracién visual (9,8%) IS
Alteracién del equilibrio (9,8%) =
Somnolencia (8,6%) N
Ataxia (8,2%)
Alteracion del habla (7,4%)
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Figura 1. Principales sefales y sintomas en la presentacion

de la marcha y equilibrio, y estrabismo fueron sintomas
relacionados a la localizacién supratentorial. Los sintomas
mds encontrados en tumores de tronco cerebral fueron
alteracién de la marcha, estrabismo, hemiparesia y
atragantamientos. Entre los tumores medulares, los més
constatados fueron dolor, hemiparesia y disminucién
de fuerza. Las senales y sintomas en la presentacién
fueron mds evidentes en ninos entre 4 y 10 afos y el
par de sintomas cefalea y vomitos predominé en todas
los grupos etarios. En nifilos menores de tres anos, los
principales sintomas fueron, en orden de frecuencia:
vémitos, cefalea, alteracién de la marcha, convulsién,
estrabismo, ataxia, somnolencia y alteracién de equilibrio.

Tumores de células germinativas
(5,4%)

Craneofaringioma
(6,9%)

Tumores neuronales o
glioneuronales
(5,9%)

Tumores de nervios______|
espinales o craneales
(0,5%)

Otros gliomas
(14,8%)

Otros gliomas
de bajo grado
(3,9%)
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En nifos entre 4 y 10 afos: cefalea, vomitos, alteracién
de la marcha, estrabismo, convulsién, alteracién del habla
y de la visién. En nifios mayores de 10 afos: cefalea,
vémitos, hemiparesia, alteracién de la visién, convulsién
y alteracion de la marcha.

Fueron identificadas 30 diferentes histologias de
neoplasias del SNC en la infancia y agrupadas de acuerdo
con la clasificacién de la OMS' (Figura 2).

El sexo masculino predominé en casi todos los
grupos de tumores, excepto en tumores meningeos,
craneofaringioma y tumores mesenquimales. No hubo
diferencia con relacién al sexo en los astrocitomas
pilociticos.

Los tumores de origen embrionario fueron los més
frecuentes, seguidos por los de origen ependimario. Entre
los tumores embrionarios, el tipo histolégico mds comtn
fue el meduloblastoma (88,2%). Ya entre los tumores
ependimarios, aquellos con mayor indicacién para
radioterapia fueron los ependimomas anaplasicos (61,5%)
y los de grado II (34,6%). Los germinomas puros fueron
los mds frecuentes entre los tumores germinativos (60%),
y los tumores de tronco encefélico fueron los principales
representantes del grupo otros gliomas (14,0%). Los
tumores también fueron analizados de acuerdo con sus
tipos histolégicos. (Tabla 2)

Los tumores mds frecuentes en la fosa posterior fueron
los de origen embrionario (62,8%), y el meduloblastoma
fue el tipo histolégico mds comuan (61,8%). Entre los
tumores de origen ependimario (31,9%), el ependimoma
anapldsico (17,5%) y el de grado II (14,4%) fueron los
prevalentes. Los tipos histolégicos predominantes en la

Tumores meningeos

(1%)

Tumores en region pineal
(2,5%)

Tumores embrionarios
(28,6%)

Gliomas de alto grado
(7,4%)

Astrocitoma pilocitico
(3,9%)

Tumores ependimales
(19,2%)

Figura 2. Tumores del SNC tratados con radioterapia segun la clasificacién de la OMS de 2016
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Tabla 2. Tipos histolégicos y sus principales localizaciones

Meduloblastoma

Tumor de tronco sin biopsia
Ependimoma anaplésico

Glioma de alto grado
Ependimoma grado II
Craneofaringioma

Glioma de bajo grado
Germinoma puro

Ganglioglioma de alto grado
Astrocitoma pilocitico
Pineoblastoma

Germinoma mixto

Tumor teratoide-rabdoide
Ganglioglioma de bajo grado
Tumor glioneuronal papilar maligno
Tumor neuroectodérmico primitivo
Meningioma

Ependimoblastoma

Ependimoma mixopapilar

Oftros

regién supratentorial fueron el ependimoma anaplisico
(22,2%) y el glioma de alto grado (15,8%). Entre los
44 tumores localizados en el tronco cerebral, la mayoria
(81,8%) fue diagnosticada por exdmenes de imagen vy,
entre los que fueron sometidos a biopsia, el tipo histolégico
mds corroborado fue el astrocitoma anaplasico (4,5%).

Nifos con tumores de células germinativas y tumores
glioneuronales presentaron los mayores promedios de edad
al diagndstico (142 meses y 140 meses, respectivamente).
En contrapartida, los niflos més jévenes al diagndstico
fueron aquellos con astrocitoma pilocitico (53 meses) y
tumores ependimarios (77 meses).

Al comprobarse la edad al momento del diagnéstico
(en meses, variable dependiente) en los diferentes
tipos histolégicos, de acuerdo con la clasificacién de
la OMS de 2016, fue posible percibir una diferencia
significativa entre el promedio de la edad al diagndstico
en el astrocitoma pilocitico y el promedio de los tumores
embrionarios (p = 0,035), gliomas de alto grado (p =
0,002) y tumores glioneuronales (p = 0,004). Para este
analisis, fueron retirados los casos tnicos de tumor
de nervio craneano (edad: 164 meses) y de tumor
mesenquimal (edad: un mes).

Al ser analizadas las localizaciones tumorales de
acuerdo con el grupo etario, la fosa posterior predominé
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n (%)
60 (23,3%)
36 (14,0%)
32 (12,5%)
20 (7,8%)
18 (7,0%)
17 (6,6%)
11 (4,3%)

Localizacién (%)

Fosa posterior (100,0%)
Tronco cerebral (100,0%)
Fosa posterior (53,1%)
Supratentorial (71,4%)
Fosa posterior (77,8%)
Region selar (94,1%)
Supratentorial (50%)

9 (3,5%) Pineal (66,7%)

9 (3,5%) Supratentorial (66,7%)
8 (3,1%) Supratentorial (50,0%)
7 (2,7%) Pineal (100,0%)

6 (2,3%) Pineal (66,7%)

5 (1,9%) Supratentorial (80,0%)
3 (1,1%) Supratentorial (100,0%)
2 (0,8%) Supratentorial (100,0%)
2 (0,8%) Supratentorial (100,0%)
2 (0,8%) Supratentorial (50,0%)
1 (0,4%) Supratentorial (100,0%)
1 (0,4%) Médula espinal (100,0%)
8 (3,1%)

en nifios de hasta 10 afios, y la regién supratentorial a
partir de 11 afos (Tabla 3).

No fue encontrada diferencia significativa entre los
promedios de edad al momento del diagnéstico con
relacién a la ubicacién del tumor, siendo los menores
promedios para tumores localizados en el tronco cerebral
(87,11 meses) y fosa posterior (89,44 meses), y los mayores
para tumores localizados en la médula espinal (130,64
meses) y en la pineal (126,82 meses).

En cuanto a la edad en la radioterapia, los promedios
mds altos se dieron en nifios con tumores de nervios
espinales y tumores de células germinativas, mientras que
nifios con tumores ependimarios y de pineal presentaron
los promedios mds bajos.

Cuando se analizan por tipos histopatolégicos, nifios
con tumores teratoide-rabdoide, ependimoma anapldsico,
tumor glioneuronal papilar maligno, pineoblastoma y
tumores de tronco cerebral fueron los diagnosticados en
edades mds jévenes en la radioterapia.

En el 21,8% de los casos se observé diseminacion
leptomeningea, y los principales tumores diagnosticados
por resonancia de neuroeje fueron el meduloblastoma y el
ependimoma anapldsico. Ya los que fueron diagnosticados
por la citologia oncética del liquido cefalorraquideo fueron
el meduloblastoma y el germinoma puro. Los tumores
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Tabla 3. Localizacién del tumor de acuerdo con el grupo etario al momento del diagnéstico

Pineal Region . Fosa posterior L Region Mec!ula Meninge ,V'.u s Total
supratentorial cerebral selar espinal opticas

< 3 aios 1 n 24 6 3 1 0 0 1%
22% 23,9% 52,2% 13,0% 6,5% 2,2% 0,0% 0,0%

4010 aiios 9 277 52 29 12 5 0 1 135
6,7% 20,0% 38,5% 21,5% 8,9% 3.7% 0,0% 0,7%

> 10 afios 7 25 21 9 8 5 1 0 7
9,2% 32,9% 27,6% 11,8% 10,5% 6,6% 1,3% 0,0%

Total 17 63 97 44 23 11 1 1 957
6,6% 24,5% 37,7% 17,1% 8,9% 4,3% 0,4% 0,4%

que presentaron ambos patrones de diseminacién fueron
el meduloblastoma y el germinoma mixto.

DISCUSION

Un estudio reciente realizado en el INCA demostrd
que la radioterapia form¢ parte del tratamiento
multidisciplinario del cdncer infantil en el 43% de
los casos® y, como se comprobé en este andlisis, esta
proporcién aument6 hasta el 64% en lo que respecta a
tumores del SNC.

Segtn Khanolkar ez 2/.**, nifios de nivel socioeconémico
alto tienen un mayor riesgo de desarrollar tumores
del SNC que aquellos de nivel bajo*. No fue posible
confirmar esta tendencia, pues todos los pacientes fueron
tratados en un centro de referencia oncoldgica del SUS, y
presentaron perfiles sociodemogréficos semejantes.

Las neoplasias cerebrales tienen una presentacién
clinica heterogénea en la infancia, con sintomas iniciales
inespecificos que pueden ser comunes a patologias
benignas mds prevalentes, dificultando asi su diagndstico.
Wilne ez 2%, en una revisién de 200 casos de esos tumores,
identificé como sintomas mas comunes: cefalea, vémitos,
dificultades visuales, disturbios de comportamiento y
convulsiones, en orden de frecuencia®. El cuadro clinico
observado en este estudio presentd semejanza con el
realizado por esos autores, y las sefiales o sintomas miés
prevalentes fueron cefalea, vémitos, alteracién en la
marcha, estrabismo y convulsién.

Este cuadro clinico puede variar de acuerdo con la
localizacién del tumor, el tipo histolégico y la edad del
nifno. Esos mismos autores publicaron, en 2010, una
directriz para auxiliar a los profesionales de salud en
la evaluacién de nifios sospechosos de ser portadores
de tumor cerebral, relacionando las principales senales
y sintomas con la localizacién tumoral®. En la regién
supratentorial, listaron como principales sintomas, en
orden decreciente de frecuencia: convulsién, papiledema,
sefales neuroldgicas focales, cefalea y vomitos. En
este estudio, los nifios presentaron: cefalea, vémitos,

convulsién, hemiparesia y alteraciones en la marcha.
En la fosa posterior, los sintomas referidos por Wilne
et. al.*° fueron: vémitos, cefalea, alteraciones en la
coordinacién motriz y papiledema. Este estudio encontré
como principales sintomas: vomitos, cefalea, alteracién
en la marcha, en el equilibrio y visién. En los tumores
de tronco cerebral, los sintomas relacionados fueron:
alteraciones en la coordinacién motriz, pardlisis de
pares craneanos, sefiales piramidales, cefalea y pardlisis
facial. Los sintomas encontrados fueron: alteracién en
la marcha, cefalea, estrabismo, vomitos y alteraciones en
el habla. Los resultados de este estudio fueron similares
a los referidos por la directriz, mostrando una semejanza
entre los sintomas, pero una variacién en la frecuencia en
que ocurrieron.

30 tipos histolégicos de tumores del SNC fueron
identificados en nifios que recibieron radioterapia, entre
los mds de 100 tipos conocidos. De acuerdo con el
CBTRUS?, los tumores mds comunes en nifios de 0 a 14
anos son astrocitomas pilociticos, tumores embrionarios,
gliomas de bajo grado, gliomas de alto grado y tumores
ependimarios. Sin embargo, entre los nifios tratados
con radioterapia, los tumores mds comunes fueron los
tumores embrionarios, los ependimarios y los de tronco
cerebral. Los astrocitomas pilociticos, por ser tumores
indoloros que generalmente responden bien a la cirugia
y/o quimioterapia, no fueron tratados frecuentemente
con radioterapia.

Tal como fue descrito por Pollack ez al.!, los tumores
del SNC fueron mds frecuentes en la fosa posterior,
destacdndose principalmente los tumores embrionarios
y ependimarios; sin embargo, en nifios mayores de 10
afios, predominaron tumores en la region supratentorial.

De conformidad con las estimaciones del INCA3,
publicadas en 2023, estos tumores prevalecieron en nifios
de sexo masculino y raza blanca, habiendo un predominio
del grupo etario entre 4 y 7 afios>?”?. Asi como fue
descrito por dos estudios epidemioldgicos brasilefios, de
Piauf y de Tocantins, la mayoria de los casos ocurrié en

nifios menores de 10 afios®*3'.
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Diversos sindromes genéticos han sido relacionados
a un mayor riesgo de tumores cerebrales, siendo la
neurofibromatosis tipo 1 (NF-1) la mds frecuente, con
una prevalencia de aproximadamente un caso por cada
tres mil individuos, y estd asociada a un riesgo aumentado
de gliomas. En este estudio, se observaron solo dos casos
de NF-1, ambos en gliomas de bajo grado. También se
identificé un caso de nifio con meduloblastoma con
sindrome de Sturge-Weber.

CONCLUSION

Las neoplasias del SNC abarcan un conjunto de tumores
que tienen caracteristicas histolégicas y comportamientos
distintos. Su incidencia puede estar influenciada por
factores genéticos y ambientales, lo que vuelve compleja
la epidemiologia de esos tumores. El perfil epidemioldgico
y clinico de los nifos que reciben tratamiento con
radioterapia es semejante al perfil general de la poblacién
infantil afectada por tumores cerebrales, excepto por la
prevalencia en relacién con los tipos histoldgicos.

A pesar de su baja incidencia, estos tumores pueden
tener un impacto significativo en la calidad de vida de
los nifos y de sus familias. Los estudios epidemioldgicos
desempefian un papel fundamental en el perfeccionamiento
de la prevencidn, diagnéstico y tratamiento, ademds de
contribuir para la concientizacién de la poblacién y de
los médicos de la atencién bdsica sobre esa enfermedad.

Al realizar el diagnéstico diferencial en nifios con
cefalea y vémitos, edades entre 4 y 10 afos, con buenas
condiciones socioecondémicas, es importante considerar
los tumores del SNC, especialmente los gliomas y los
tumores de origen embrionario.
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