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RESUMEN

Introduccion: Los gliomas son tumores formados a partir de células gliales. El glioma
del tronco encefalico es una enfermedad en la que se forman células benignas o
malignas en los tejidos del tronco encefélico. Existen dos tipos de gliomas del tronco
encefélico que pueden afectar las funciones vitales en el nifio. Objetivo: El objetivo
de la presente revision bibliografica es estructurar los referentes teoricos actualizados
sobre los gliomas del tronco encefalico. Método: Para el desarrollo de esta
actualizacion bibliogréfica se realiz6 una busqueda exhaustiva en Redalyc, SciIELO
Regional y SCIELO Cuba, para finalmente seleccionar e incluir 17 en nuestra revision.
Desarrollo: El glioma del tronco encefalico afecta a las células gliales del tronco
enceféalico. Los tumores de encéfalo son el segundo tipo mas comun de cancer en los
nifios, de esto, la mayoria de los gliomas del tronco encefélico infantiles son gliomas
pontinos intrinsecos difusos (GIPD), que se forman en la protuberancia. Los gliomas
focales se forman en otras partes del tronco. Conclusiones: Se concluyé que es
necesario continuar la investigacion de forma general de estos tumores, que
constituyen un ejemplo en el que el equipo médico quirdrgico debe garantizar el
respeto a la autonomia del paciente y su familia.

ABSTRACT

Introduction: Gliomas are tumors formed from glial cells. Brainstem glioma is a
disease in which benign or malignant cells form in the tissues of the brainstem. There
are two types of brainstem gliomas that can affect vital functions in children. Objetive:
The objective of this bibliographic review is to structure the updated theoretical
references on brainstem gliomas. Method: To develop this bibliographic update, an
exhaustive search was carried out in Redalyc, SCIELO Regional and SciELO Cuba, to
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finally select and include 17 in our review. Development: Brainstem glioma affects the
glial cells of the brainstem. Brain tumors are the second most common type of cancer
in children, of which the majority of childhood brainstem gliomas are diffuse intrinsic
pontine gliomas (DIPG), which form in the pons. Focal gliomas form in other parts of
the trunk. Conclusion: It was concluded that it is necessary to continue research in
general on these tumors, which constitute an example in which the surgical medical

team must guarantee respect for the autonomy of the patient and their family.
Palabras clave: Gliomas; tronco encefalico; GPID; biopsia.
INTRODUCCION

Los tumores de Sistema Nervioso Central (SNC) incluyen tumores de cerebro, médula
espinal y meninges. Los tumores cerebrales representan del 85 al 90 % de todos los
tumores primarios del SNC. De acuerdo con la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS), los tumores primarios se clasifican de acuerdo con su origen histologico en:

gliomas, a los cuales pertenecen los astrocitomas, oligodendrogliomas, epéndimomas
1.2.3)

Los gliomas representan mas del 40% de las neoplasias en la porcién infratentorial
donde son mas frecuentes los tumores en los niflos “*5. Dentro de los tumores
cerebrales intraparenquimatosos primarios, los gliomas representan el tipo mas
frecuente, a pesar de tener una incidencia relativamente baja ¢"). En base de su
histopatologia, tradicionalmente se han categorizado los gliomas en 2 grandes grupos:
gliomas de bajo y de alto grado, esto deprendido de la clasificacion histopatolégica
mas ampliamente aceptada y utilizada que los clasifica en 4 grados y que relaciona
los hallazgos anatomopatoldgicos e histologicos con el comportamiento clinico y el
pronéstico: gliomas de grados histolégicos 1 y 2 se consideran de bajo grado,
guedando los de grados 3y 4 calificados como de alto grado, siendo en general mejor

el pronostico a menor el grado®),

Los gliomas son tumores formados a partir de células gliales. Las células gliales del
cerebro mantienen las células nerviosas en su lugar, llevan alimento y oxigeno a las
células nerviosas y ayudan a protegerlas de enfermedades, como las infecciones. El
glioma del tronco encefalico es una enfermedad en la que se forman células benignas

o malignas en los tejidos del tronco encefalico. Existen dos tipos de gliomas del tronco
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encefalico: glioma pontinos intrinsecos y difusos (GIPD) y glioma focal. La mayoria de
los gliomas del tronco encefalico infantiles son gliomas pontinos intrinsecos difusos
(GIPD), que se forman en la protuberancia. Los gliomas focales se forman en otras

partes del tronco .

El DIPG es dificil de tratar y tiene un mal prondstico (posibilidades de recuperacion)
debido a lo siguiente: No es un tumor bien definido y se propaga entre las células
sanas del tronco del encéfalo. Las funciones vitales, como la respiracion y el ritmo

cardiaco, pueden verse afectadas .

Un glioma focal es un tumor del tronco encefalico de crecimiento lento que se forma
fuera de la protuberancia y en una sola zona del tronco del encéfalo. Es mas facil de

tratar y tiene mejor pronoéstico que el DIPG®),

Para detectar (encontrar) el glioma de tronco encefélico infantil, se utilizan pruebas
gue examinan el encéfalo. Es posible que se utilicen pruebas como examen fisico y
antecedentes de salud para identificar signos de enfermedad o algo anormal. También
se realiza el examen neurolégico donde se verifica el estado mental de la persona,
coordinacion, capacidad para caminar y el funcionamiento adecuado de los musculos,
los sentidos y los reflejos. Otras pruebas empleadas es imagenes por resonancia
magnética (IRM) o Se puede realizar una biopsia para diagnosticar ciertos tipos de
glioma de tronco encefalico .

Si en la prueba con IRM se observa que el tumor es un GPID, en general no se hace
una biopsia ni se extirpa el tumor. Pero si los resultados de la IRM son dudosos, a
veces se hace una biopsia. Se abre una parte del craneo y se usa una aguja para
extraer una muestra de tejido encefalico. A veces, la aguja se guia con una
computadora. Un patélogo observa el tejido al microscopio para detectar células
cancerosas. Si se encuentran células cancerosas, el médico extirpara con cuidado la

mayor cantidad posible de tumor durante la misma cirugia ©.

Sin embargo, se debe tener en cuenta que, si se somete a un paciente a biopsia
tumoral para detectar marcadores celulares en ese tejido, y considerando el
conocimiento actual sobre el tema, es muy probable que esas informaciones no
signifiquen un beneficio para ese nifio en particular. Por tal razon, es muy importante

el dialogo honesto con la familia del nifio y si es posible con el paciente) para acordar
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la conducta quirargica y no generar falsas expectativas sobre el resultado deI‘
procedimiento 9. Por lo tanto, nuestra principal problematica se debe al reto que
tienen los neurocirujanos pediatras y relacionado a esto los desafios clinicos en el
tratamiento de gliomas del tronco enceféalico; dond el objetivo de la presente revision
bibliografica es estructurar los referentes tedricos actualizados sobre los gliomas del

tronco encefalico.

METODOLOGIA

Para el desarrollo de esta actualizacién bibliografica se realiz6 una busqueda
exhaustiva en Redalyc, SCIELO Regional y SciELO Cuba sobre los gliomas del tronco
encefalico. Se tuvo en cuenta la identificacién del tema, se utilizaron los descriptores:
Gliomas, gliomas cerebrales, tumores del tronco encefélico, gliomas en edad
pediatrica, para acceder a la literatura y confeccionar el presente informe. Los criterios
de seleccion fueron: articulos en espafiol e inglés relacionados al tema. Se excluyeron
las que no constituyeron aportes relevantes a la investigacion, por lo que del total de
25 bibliografias consultadas finalmente fueron seleccionadas e incluidas 17 en nuestra

revision.

DESARROLLO

El glioma del tronco encefélico afecta a las células gliales del tronco encefélico. Sus
hallazgos clinicos mas frecuentes son pérdida de equilibrio, problemas visuales y
auditivos, cefalea matinal o que desaparece después de vomitar, nauseas y emesis,

somnolencia inusual @Y,

El tronco encefélico esta formado por el cerebro medio, la protuberancia y el bulbo
raquideo. Es la parte mas inferior del encéfalo y se conecta con la médula espinal,
justo encima de la nuca (parte posterior del cuello). El tronco encefalico controla
funciones vitales como la respiracién, la frecuencia cardiaca y la presion arterial, y los

nervios y muisculos que se usan para ver, oir, caminar, hablar y comer) ©),

Los tumores de encéfalo son el segundo tipo mas comun de cancer en los nifios, de
esto, la mayoria de los gliomas del tronco encefélico infantiles son gliomas pontinos
intrinsecos difusos (GIPD), que se forman en la protuberancia. Los gliomas focales se

forman en otras partes del tronco ©).
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Los signos y sintomas del glioma de tronco encefalico infantil no son los mismos en |
todos los nifios, pueden ser causados por gliomas del tronco encefalico infantiles o
por otras afecciones. Estos signos dependen del tipo de glioma de tronco encefélico
(GPID o glioma focal). Si el tumor se encuentra en el encéfalo y si se disemino dentro
del tronco encefalico. La edad del nifio en el momento del diagnostico. Cuanto tiempo
lleva el nifio con sintomas antes del diagndstico. Si el nifio tiene una afeccién llamada
neurofibromatosis de tipo 1.Si hay cierto cambio en el gen H3 K27m.Si el tumor recién
se diagnostico o recidivo (volvid). La mayoria de los nifios con GPID viven menos de
18 meses desde el diagnostico. Los nifios con un glioma focal por lo general viven

mas de 5 afios .
Los sintomas que se presentan pueden ser alguno de los siguientes:

-Problemas con el movimiento de los ojos (el ojo esta vuelto hacia adentro).
-Problemas de la vista.

-Dolor de cabeza matinal o dolor de cabeza que desaparece después de vomitar.
-Nauseas y vomitos.

-Somnolencia inusual.

-Pérdida de la capacidad de mover un lado de la cara o el cuerpo.

-Pérdida del equilibrio y dificultad para caminar.

-Mé&s o menos energia de lo habitual.

-Cambios de comportamiento.

-Problemas para aprender en la escuela.

El plan del tratamiento para el cancer depende de si el tumor esta en un area del
encéfalo o si se disemind por todo el encéfalo. La estadificacidon es el proceso que se
utiliza para determinar cuanto cancer hay y si este se disemind. Es importante conocer
el estadio para planificar el tratamiento. No hay un sistema de estadificacion estandar
para el glioma de tronco encefélico. El tratamiento depende de los siguientes
aspectos: Si el tumor recién se diagnosticé, es progresivo (siguiod creciendo) o recidivd
(volvio después del tratamiento). El tipo de tumor (un glioma pontino intrinseco difuso

o un glioma focal) ©,

La evaluacion diagnostica imagenoldgica se realiza principalmente con resonancia

magneética cerebral con gadolinio. La biopsia de la lesion, cuando es posible, permite
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obtener un diagndstico histolégico, que es importante para determinar el tratamiento |

(12.13) Es posible usar la misma muestra de tejido que se extrajo durante la biopsia o
la cirugia para hacer la prueba siguiente:

Prueba inmunohistoquimica: prueba de laboratorio por la que se usan anticuerpos a

fin de identificar ciertos antigenos (marcadores) en una muestra de tejido del paciente.
Por lo general, los anticuerpos se unen a una enzima o un tinte fluorescente. Cuando
los anticuerpos se unen a un antigeno especifico en una muestra de tejido, se activa
la enzima o el tinte y se observa el antigeno al microscopio. Este tipo de prueba se
usa para diagnosticar el cancer y diferenciarlo de otros tipos de cancer. Ciertos

factores afectan el prondstico ©).
Se usan cinco tipos de tratamiento estandar:

Cirugia: Por lo general, no se realiza una biopsia ni una cirugia para extirpar el GPID
por los siguientes motivos: EI GPID no es una sola masa. Se disemina entre las células
sanas del encéfalo en el tronco encefélico y es posible que se vean afectadas
funciones vitales. En el caso del glioma de tronco encefélico focal infantil, es posible

gue se use una biopsia para diagnosticarlo o cirugia para extirpar el tumor.

Radioterapia: Tratamiento del cancer para el que se usan rayos X de alta energia u
otros tipos de radiacion para destruir células cancerosas o impedir que se multipliquen.

Hay dos tipos de radioterapia:

Radioterapia externa: tipo de radioterapia para la que se usa una maquina que envia

la radiacion hacia el area con cancer desde el exterior del cuerpo.

Radioterapia interna: tipo de radioterapia para la que se usa una sustancia radiactiva

sellada en agujas, semillas, alambres o catéteres que se colocan directamente en el

cancer o cerca de este.

La forma en que se administra la radioterapia depende del cancer que se esté
tratando. La radioterapia externa se usa para tratar el GPID. Para tratar los gliomas

de tronco encefalico focales se usa la radioterapia externa o interna.

Es posible que luego de varios meses de radioterapia dirigida al encéfalo, en las

pruebas con imagenes se observen cambios en el tejido encefalico. Estos cambios tal
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vez se deban a la radioterapia 0 a que el tumor esta creciendo. Es importante

confirmar que el tumor esta creciendo antes de administrar mas tratamiento.

Quimioterapia: es un tratamiento del cancer en el que se usan medicamentos para

interrumpir la formacion de células cancerosas, ya sea mediante su destruccion o al
impedir su multiplicacién. Cuando la quimioterapia se toma por boca o se inyecta en
una vena o un musculo, los medicamentos ingresan al torrente sanguineo y pueden

llegar a las células cancerosas de todo el cuerpo (quimioterapia sistémica).

Debido a que la radioterapia dirigida al encéfalo puede afectar el crecimiento y el
desarrollo del encéfalo en los nifios de corta edad, quizas se use la quimioterapia para

retrasar o reducir la necesidad de administrar este tratamiento.

Derivacion del liguido cefalorraquideo: es un método para drenar liquido acumulado

en el encéfalo. Se coloca una canula de derivacion (un tubo largo y delgado) en un
ventriculo (espacio lleno de liquido) del encéfalo; esta se pasa por debajo de la piel
hasta otra parte del cuerpo, en general, el abdomen. La derivacion deja que el exceso
de liquido salga del encéfalo y se absorba en otro lugar del cuerpo.

Observacion: Consiste en controlar la afecciobn de un paciente muy de cerca sin
administrar ningun tratamiento hasta que los signos o sintomas se presenten o

cambien ©),

En principio, cuando se propone un tratamiento a un paciente, el objetivo inicial es
producir un beneficio o, por lo menos, no producir mas dafio que el ocasionado por la
enfermedad en si misma. En este caso, las decisiones sobre procedimientos
quirurgicos obligan a evaluar cuidadosamente los riesgos y beneficios de una cirugia
(14), Cuando se analizan estos riesgos y beneficios, se deben tener en cuenta aspectos
técnicos vinculados a la posibilidad de complicaciones propias de una cirugia, como
hemorragias, infecciones, riesgo anestésico y alteraciones en la funcion respiratoria y

cardiaca (10.19),

Respecto a la biopsia estereotaxica de tumores del tronco encefélico, algunos autores
mencionan un 1% de pacientes con déficit neuroldgico transitorio postquirdrgico y un
0,3% de mortalidad entre nifios y adultos (1%, mientras otros sefialan hasta un 9% de
complicaciones en niflos. En el caso particular de estos tumores, la toma de una

muestra del tejido tumoral sirve para confirmar un diagndéstico anatomopatolégico. Sin
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embargo, desde el advenimiento de la resonancia magnética, se puede definir con
precision la localizacion y las caracteristicas del tumor (si focal o difuso) para tomar
decisiones sobre la cirugia con mayor seguridad e inclusive decidir sobre el
tratamiento con radioterapia. En la actualidad, ademas, se agrega la posibilidad de
realizar estudios de inmunohistoquimica y analisis molecular con la muestra de tejido
obtenida. Estos estudios permiten definir mejor el diagndstico tumoral y abren
posibilidades de prondstico y tratamiento en el futuro (10,

Dado que hay opiniones fuertes y contradictorias a favor y en contra de la biopsia, es
dificil responder si este procedimiento respeta el mejor interés del nifio 16), En este
caso es crucial la actitud del médico neurocirujano, del oncopediatra y del pediatra
clinico que intervienen en las decisiones. Estos profesionales deben ser sinceros con
la familia del niflo y disponer de tiempo para dialogar honestamente y ofrecer
informaciones precisas sobre la enfermedad, sus caracteristicas, prondéstico y
tratamiento, sobre todo en relacion con la indicacion de cirugia, que muchas veces es

vista por los padres angustiados como una solucién (0,

Toda la informacién que se transmite al paciente y su familia debe ser plasmada por
escrito en el documento de consentimiento informado, donde se sefialaran riesgos y
beneficios de la cirugia, si el procedimiento es parte o no de un ensayo clinico y si el
material de biopsia sera resguardado en el hospital para futuros estudios. Sin duda,
guedara a criterio del equipo médico decidir cuando intervenir, con base en criterios

profesionales y en el analisis de cada caso en particular (0,

Cabe sefialar que en los nifios la autonomia es progresiva de acuerdo con su
maduracion y desarrollo, y que estos pacientes deben recibir las informaciones sobre
el procedimiento a que serdn sometidos en la medida de su capacidad de comprension
(7). En esta situacion, como en tantas otras, el avance de la ciencia y de la tecnologia
trae desafios, y para responder a ellos se requieren no solo decisiones cientificas, sino
también analizar los valores morales en juego. La ética es una herramienta que puede
ayudar a reflexionar sobre estos valores. Sin duda, la ciencia debe buscar nuevas
opciones de diagndstico y tratamiento por el bien de los seres humanos, pero siempre
con responsabilidad. En este sentido, es importante resaltar el comité de ética clinica

como ambito mas adecuado para un andlisis reflexivo interdisciplinario (°),
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Las decisiones relativas a niflos con tumores del tronco encefalico deben ser
cuidadosamente evaluadas por un equipo médico quirdrgico, y no individualmente. A
su vez, la incorporacion de estos nifios en ensayos clinicos debe ser evaluada por

comités de ética en investigacion (9.
CONCLUSIONES

Los tumores del tronco encefalico son un caso evidente en el que el equipo médico y
quirargico debe asegurar que se respete la independencia del paciente y de su familia.
Esto implica equilibrar las necesidades de atencion médica, que buscan el beneficio
directo del paciente, con la investigacion clinica, que no siempre garantiza un beneficio

inmediato para el mismo.

Por eso, nuestra tematica abarca el desafio de los neurocirujanos pediatricos ante los
gliomas del tronco encefélico y sus alternativas terapéuticas que incluyen reseccion
quirdrgica, radioterapia y quimioterapia, aunque algunos casos ho permitan
procedimiento quirdrgico. Con esto concluimos que es necesario continuar la
investigacion de forma general de estos tumores, tanto GPID como el focal, para
mejorar el entendimiento del comportamiento de estos tumores y una mejor calidad

de vida a estos pacientes o mas prolongada.
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