2025/07/02 04:28 1/6 Tumor de tronco encefélico

Tumor de tronco encefalico

Definicion

Se trata de los tumores del tronco encefalico formado por el mesencéfalo, protuberancia y el bulbo
raquideo.

Talamo

Hipdfisis

Cuarto ventriculo

Mesencéfalo

Protuberancia

Bulbo raquideo

Clasificacion

Tumor mesencefalico

Resena Histdrica

Bailey, en los afios 30, los definia como un “capitulo pesimista en la historia de la neurocirugia”.
Para Dandy “las indicaciones de enucleacién de estos tumores eran escasas”.

Las primeras series quirdrgicas se remontan a la década de los 60, con Alvisi y cols. (1962),
Olivecrona (1967) y Pool (1968).

Todavia en 1969, Matson definia estos tumores como “malignos, independientemente de su
histologia, ya que su propia localizacidn los convierte en inoperables.

Localizacion

La mayoria de los gliomas del tronco encefalico aparecen en la protuberancia (“gliomas pontinos o
protuberanciales”) (1, 2).

Ahora se sabe que estos tumores tienen caracteristicas distintivas y no se comportan del mismo
modo (2). La localizacidn de la lesion se determina a partir de la mejora del diagndstico, que es capaz
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de predecir el comportamiento del tumor y elegir una adecuada intervencion (1, 3).
Ocurren con mayor frecuencia en la regidon pontina y tienen mas probabilidades de ser lesiones de
alto grado.

Epidemiologia

Engloban aproximadamente un 10-20% de los tumores intracraneales pediatricos y casi un tercio de
las lesiones neoplasicas de fosa posterior en dicha edad. Aunque cldsicamente asociados a la
infancia, especialmente entre los 6 y los 8 afios, en los Ultimos afios se ha detectado un segundo pico
en adultos, entre los 30 y los 40 afios (1, 2, 4).

Los gliomas de tronco cerebral son poco frecuentes en los adultos.
Clasificacion

Tumores difusos:

constituyen el grupo mas numeroso, englobando entre un 60 y un 80% del total. Aunque existen
casos puntuales en otras localizaciones, el 95% tiene su epicentro en la protuberancia Todos son
malignos siendo los astrocitomas anaplasicos los mas frecuentes seguido de los glioblastomas)(5).

Tumores focales (con/sin componente exofitico): - Mesencefalicos

- Protuberanciales

- Bulbares

- Unién bulbomedular:

La mayoria (72%) son de bajo grado y protuyen en el ébex del 4 ¢ ventriculo (algunos pueden tener
un componente real exofitico) (2, 6).

Etiologia

No hay una marcada tendencia familiar, en general, pero si se ha observado consistentemente en
pacientes con neurofibromatosis (hasta el 14%). Hasta el momento no existen marcadores genéticos
0 moleculares reconocidos.

Anatomia Patoldgica

La histopatologia es variable: la mayoria de los gliomas en el tronco cerebral son astrocitomas
fibrilares, astrocitomas pilociticos, o el mas maligno glioblastoma multiforme. Hemorragia y necrosis
estan asociadas con la forma mds maligna. Los quistes pueden estar presentes en cualquiera de las
de alto o bajo grado. Aunque raros, los gangliogliomas deben incluirse en el diagnéstico diferencial.
La biologia difiere significativamente de otros gliomas de alto grado, por lo que los estudios clinicos
deben ser distintos. Se trata de un grupo heterogéneo, aunque en la localizacién alta suelen tener
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mejor comportamiento (76% fueron de bajo grado) frente a la parte inferior del tronco encefalico
(100% de los glioblastomas se encontraban en la médula)(7). Los focales son en su mayoria
astrocitomas de bajo grado. Los exofiticos pueden ser extensiones de tumores focales: La mayoria
gliomas de bajo grado incluye: A. Astrocitomas pilociticos. B. Gangliogliomas (8).

Clinica

Las manifestaciones clinicas en el momento del diagndstico mediante RM suelen tener una duracion
de 2-3 meses (9). Los de localizacién alta se suelen manifestar por sintomas cerebelosos o con
hidrocefalia, mientras que los tumores mas bajos tienden a presentarse con multiples déficits de
pares craneales bajos. Debido a su caracter invasivo, los signos y los sintomas generalmente no
ocurren hasta que el tumor es bastante extenso. Un subgrupo, puede tener un curso clinico indolente.
Los vomitos posturales son una importante sefial de alerta y su persistencia debe de impulsar a un
examen diagnéstico (10). Los sintomas mas frecuentes incluyen: diplopia, trastornos de la marcha,
dificultad en la deglucidn, disartria, cefalea, somnolencia, nduseas y vomitos. En raras ocasiones, se
aprecian cambios de comportamiento. Los nifilos mayores pueden tener deterioro de la escritura y el
habla.

Signos Se puede resumir en una triada de: Afectacién de pares craneales Signos piramidales Ataxia
acompafado o no de edema de papila.

Los pares craneales sexto y séptimo son los mas involucrados. La afectacion del lll o IV sugiere una
afectacion mesencefalica. Las tectales diplopia que refleja un oftalmoplejia internuclear, indicando
afectacion del fasciculo longitudinal medial. También se puede observar un Parinaud.

Los bulbomedulares pérdida sensorial en cara (afectacion de los nucleos del trigémino), la disfagia y/o
disfonia...

Alteraciones de pares mas frecuentes

En 57 pacientes, la diplopia fue el sintoma inicial en el 12,3% (7 / 57) de los casos. La incidencia de la
paralisis del nervio motor ocular fue de 17,5% (10/57), paralisis del nervio troclear, el 1,8% (1 /57),
paralisis del nervio trigémino, el 5,3% (3 / 57), paralisis del nervio motor ocular externo, el 35,1%
(20/57); paralisis facial, el 14,0% (8 / 57), edema de papila, el 19,3% (11/57), nistagmo, el 21,1%
(12/57) y anisocoria, el 10,5% (6 / 57).

Las manifestaciones oculares son frecuentes en el tumor de tronco cerebral. La oftalmoplejia nuclear,
nistagmo y otros signos neuro-oftalmoldgicos proporcionan pistas Utiles para el diagndstico de tumor
cerebral (Dong 2009).

Diagndstico
El diagndstico de un glioma de alto grado del tronco cerebral se suele presentar con una rapida

progresion con afectacion de sintomas por afectacion de pares craneales y sintomas cerebelosos.

Estos sintomas, sin embargo, se superponen con una variedad de otros trastornos del sistema
nervioso central.

La resonancia magnética es la técnica de diagndstico de eleccidn, pero puede ser dificil de diferenciar
con un proceso desmielinizante (Lakhan 2009).
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Los estudios de laboratorio no son Utiles en general, aunque el estudio de liquido cefalorraquideo
(LCR), puede ser importante para el diagndstico diferencial. Para la obtencién mediante puncién

lumbar se debe de descartar previamente el riesgo de una herniacién por aumento de la presion
intracraneal debido a la hidrocefalia obstructiva.

RM La RM tipica es la de una lesidn infiltrante con sefal hipo o isointensa en T1 e hiperintesa en T2
con o sin captacion de contraste. Los difusos se extienden a la regién adyacente en el eje vertical.

TC Aunque la TC identifica calcificaciones, cambios quisticos, y el desplazamiento del sistema
ventricular, sin embargo a menudo no es capaz de detectar una lesién en la parte mas caudal.

Los criterios de imagen junto con la historia clinica del paciente, datos de laboratorio (resultados de
los analisis de liquido cefalorraquideo, analisis microbioldgico e inmunoldgico), debe distinguir la
presencia de un glioma, en lugar de desmielinizacién, encefalitis, o granuloma. En general, en muy
pocas ocasiones hay una necesidad de biopsia, y en aquellos pacientes en los que se considera, se
deben de evaluar con detenimiento los posibles costos y beneficios de forma individualizada (11).

Otras Pruebas: La arteriografia puede ser Util si existe sospecha de lesiones vasculares.

La espectroscopia por resonancia magnética puede ser Util en el diagndstico diferencial entre lesiones
proliferativa y no proliferativa (12-14).

PET con F-18 FDG puede ayudar en el diagndstico diferencial de la vasculopatia inducida por la
radiacién cuando existen sintomas de recurrencia (15).

Las tractografias por RM proporcionan mas informacion acerca de los dafios en las vias neuronales en
los casos de gliomas pontinos y son de interés para el mapeo preoperatorio cuando se indica una
reseccion tumoral (16, 17).

Diagndstico diferencial

Incluye las enfermedades desmielinizantes y encefalitis. La neuromielitis dptica tiene una tendencia a
afectar a los nervios Opticos y la médula espinal de forma selectiva. Las lesiones asintomaticas se han
convertido recientemente en un hallazgo frecuente en las neuromielitis 6pticas y las sintomaticas no
excluyen el diagnéstico de esta entidad (18).

Tratamiento

El tratamiento es frustrante, las nuevas terapias no han proporcionado beneficios sobre la
radioterapia sola. En el pasado, el tratamiento consistia en la monitorizacién de los estudios
radioldgicos y la colocacion de un drenaje ventricular en el momento en el que se producia una
hidrocefalia (5).

La radioterapia empirica es el tratamiento actual para los nifios con lesiones difusas pontinas con
imagenes caracteristicas de un astrocitoma maligno infiltrante. El uso de agentes quimioterapicos
estd en constante investigacion.

Las dosis convencionales de radioterapia oscilan entre 54-60 Gy, con dosis de hasta 72 Gy
hiperfraccionado, aunque esta terapia no ha demostrado beneficios a dosis mayores de 72 Gy en
nifos (19).

La respuesta a la radioterapia, ademas de la dosis de radiacion, depende de varias variables como la
ubicacién del tumor, tipo histoldgico, y la respuesta al tratamiento temprano. Los pacientes que se
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sometieron a radioterapia para los tumores exofiticos han presentado mejores tasas de supervivencia
que los tratados sin un componente exofitico. La radioterapia debe administrarse a cualquier paciente
con sintomas neuroldgicos progresivos. Algunos pacientes adultos con una lesién tectal o
bulbomedular, o con sintomas leves de larga duracién, pueden ser candidatos para la observacién
clinica y aplicar la radioterapia con pruebas claras de progresion tumoral.

La cirugia es mas apropiada en los tumores de la encrucijada medular, exdéfiticos que protuyen al IV
ventriculo, quisticos o con margenes claros y que ejercen efecto masa y de apariencia benigna (9,
20).

La biopsia estereotactica es un procedimiento seguro que se asocia con una morbilidad minima, y
tiene un alto rendimiento diagndstico. Los pacientes que se incluyen en un ensayo clinico necesitan
un diagndstico histoldgico definitivo (21).

La radiocirugia (Gamma Knife), es una alternativa a la extirpacién quirdrgica y puede ser un
tratamiento eficaz primario o adyuvante a la cirugia abierta para casos de gliomas focales. La dosis
aplicada varia entre 10 y 18 Gy (5, 22). Prondstico Las lesiones focales tienen buen pronéstico y su
tratamiento es quirdrgico mientras que las lesiones difusas tienen un mal prondstico (23).

Los pontinos constituyen el subgrupo de gliomas con el peor prondstico (24).

La remisién espontanea de un glioma pontino difuso es extremadamente raro; y se ha se ha
informado de cuatro casos (25).
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