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Guia de Practica Clinica para el Diagndstico y Tratamiento de Tumores
Pediatricos Supratentoriales

I.-Finalidad

Contribuir a la calidad de las atenciones de salud en el diagndéstico precoz, tratamiento,

recuperacién y rehabilitacion de los pacientes pediatricos con tumores supratentoriales,

ofreciendo seguridad en la atencidn y el maximo beneficio para los usuarios de las prestaciones

en salud, asi como la optimizacién y racionalizacion del uso de los recursos.

IL.-Objetivo

Lograr uniformidad de criterios diagnosticos y terapéuticos en el manejo integral de los

pacientes pediatricos con tumores supratentoriales.

Disminuir la variabilidad de la practica clinica quirtrgica en el Servicio de Neurocirugia del
Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja.

Contribuir a mejorar la calidad de vida y la sobrevida de los pacientes pediatrico con
tumores supratentoriales, asegurando el adecuado diagndstico y el tratamiento quirtrgico
precoz.

Contribuir al cumplimiento de los objetivos funcionales y estratégicos del INSN San Borja

segun la normatividad vigente del Ministerio de Salud.

I1I.-Ambito de Aplicacién

Se aplicara en los servicios de la Sub Unidad de Atenciéon Integral Especializada de

Neurocirugia y demds servicios asistenciales del Instituto Nacional de Salud del Nifio San

Borja que estén involucrados en el diagnéstico y tratamiento del paciente con diagnéstico de

Tumor Intracraneal Supratentorial.

IV.-Diagnostico y Tratamiento de Tumores Supratentoriales

4.1 NOMBRE Y CODIGO

o (C71) Neoplasias malignas del encéfalo
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o (C71.0) Neoplasias malignas del telencéfalo, excepto l6bulos y ventriculos
o (C71.1) Neoplasias malignas del 16bulo frontal

o (C71.2) Neoplasias malignas del 16bulo temporal

o (C71.3) Neoplasias malignas del 16bulo parietal

o (C71.4) Neoplasias malignas del 16bulo occipital

o (C71.5) Neoplasias malignas del sistema ventricular

o (C71.8) Lesion de sitios contiguos del cerebro

o (C71.9) Neoplasias malignas de otras partes del encéfalo sin especificar

V.-Consideraciones Generales

5.1 DEFINICION
Los tumores intracraneales supratentoriales pediatricos son un conjunto de neoplasias de
distinto origen histolégico y distinto grado de malignidad, que se localizan en los

hemisferios cerebrales o sistema ventricular. Dentro de los tipos principales tenemos (1-3):

e Gliomas de bajo grado

o Astrocitoma pilocitico

o Astrocitoma fibrilar

o Gliomas de la via 6ptica

o Oligodendroglioma

o Astrocitoma subependimario de células gigantes
e Tumores glioneuronales

o Glanglioglioma

o Ganglioglioma desmoplasico infantil (DIG)

o Tumor disembrioplasico neuroepitelial (DNET)

o Neurocitoma central

e Tumores de alto grado
o Gliomas de alto grado (HGG)
o Ependimomas
o Tumores embrionarios del sistema nervioso central

o Tumor teratoide/rhabdoide atipico (AT/RT)
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e Otros tumores ventriculares
o Papiloma de plexos coroideos
o Carcinoma de plexos coroideos
o Meningiomas

o Quiste epidermoide

5.2 ETIOLOGIA

Para la gran mayoria de tumores pediatricos, la etiologia es desconocida. Estudios
poblacionales no han confirmado algin factor de contaminaciéon ambiental significativo en
el desarrollo de estas neoplasias. Sin embargo, la exposicién a radioterapia, asi como
varios sindromes o marcadores genéticos se han asociado al desarrollo de neoplasias
intracraneales en la edad pediatrica. Dentro de los sindromes mas comunes tenemos a la
neurofibromatosis tipo 1 y tipo 2, esclerosis tuberosa, sindrome Li-Fraumeni, sindrome de

Turcot, enfermedad de Von Hippel-Lindau (24,

5.3 FISIOPATOLOGIA

¢ Gliomas de bajo grado: Son el tipo de tumores cerebrales mas comtn en pediatria.

Generalmente tienen un curso indolente, con supervivencia a los 20 afios de 87%.

El astrocitoma pilocitico es el mas frecuente.

o Astrocitoma pilocitico: Clasificacion OMS grado I. La variante Pilomixoide ocurre

en pacientes jovenes y es mas propenso a recurrencia. El astrocitoma pilocitico
puede ocurrir en areas elocuentes como via éptica, tdlamo e hipotdlamo. Son no
infiltrantes y son bien circunscritos, con formacién de quistes frecuente ©).
La mutacién BRAF (cromosoma 7) es mas especifica del astrocitoma pilocitico, sin
embargo, se ha encontrado también en la variante pilomixoide. Este tltimo se
localiza mas frecuentemente en el hipotalamo y region selar/quiasmatica, teniendo
un comportamiento mas agresivo y con mayor tendencia a recurrencia. En el
astrocitoma pilocitico y pilomixoide, la cirugia es el tratamiento principal. A pesar
que se ha reportado, es infrecuente su progreso a lesiones de alto grado (56).

o Astrocitoma fibrilar: Grado Il de la OMS, el término recomendado en la edicién
2016 es el de astrocitoma difuso. Es un tumor seis veces menos comun que el
astrocitoma pilocitico. Progresa a lesiones de alto grado en 10% de casos, y pueden

presentarse en cualquier parte del SNC, mas frecuentemente en los 16bulos frontal
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o temporal. La cirugia es el tratamiento de primera linea (reseccién total), sin
embargo, dependiendo de la localizacion puede hacerse reseccion parcial / biopsia

y tratamiento adyuvante 3.7)-

Gliomas de la via dptica: Confinados al nervio éptico, quiasma o tractos 6pticos.
La mayoria son astrocitomas pilociticos (OMS I), y un pequefio porcentaje son
astrocitomas difusos (OMS II). Debido a su naturaleza intrinseca y aislada, la
biopsia no se suele realizar. La neurofibromatosis tipo 1 se asocia a mas de la
mitad de casos en nifios, y la fusién BRAF se encuentra en la mayoria de casos
esporadicos (&)

La reseccién quirtrgica generalmente no puede ser realizada sin comprometer la
visién, por lo que el tratamiento conservador con periodos de observacién es una
conducta razonable, con seguimiento clinico y radioldgico, El tratamiento se inicia
ante evidencia de progresidn.

La biopsia no suele ser necesaria, y se realiza solo para casos inusuales. En nifios
con NF1, la QT es el tratamiento inicial (debido al riesgo asociado de neoplasias

secundarias con RT). La RT es efectiva en estabilizar la visién y tratar el tumor

Oligodendroglioma: Grado II y 111 (anaplasico) de la OMS. Son menos frecuentes
que otros los gliomas (1% de tumores cerebrales pediatricos), se localizan con mas
frecuencia en los lobulos frontal, temporal y parietal. 65-75% presentan
codelecién 1p/19q, la mayoria con mutacion IDH.

Los sintomas mas frecuentemente asociados son convulsiones (WHO II), efecto de
masa con hipertensién endocraneana (WHO III).

El tratamiento de eleccidn es la cirugia. RT y QT se indica en lesiones de alto grado

y de bajo grado con reseccién incompleta (310,

Astrocitoma subependimario de células gigantes: Grado I OMS. Se manifiesta a
la edad promedio de 11 afios de edad, 5-20% ocurre en el contexto del complejo de
esclerosis tuberosa. Tipicamente se localizan en el ventriculo lateral (foramen de
Monro).

En el SEGA se produce deshinibicion del complejo mTOR, via mutaciones TSC1 y
TSC2 (la Proteina mTOR es responsable de la regulacion intracelular de la
transcripcion del ARN). Inhibidores mTOR (Everolimus), se han estudiado en fase

2 y 3 de pacientes con SEGA, logrando reduccion del 30% del volumen tumoral en
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75% de pacientes, y reduccion del 50% en el resto. Sin embargo, el tumor puede
crecer nuevamente luego de la suspencién del tratamiento.
El tratamiento estdndar es la cirugia. Previamente a la terapia molecular, la

reseccion incompleta era seguida de recurrencia (11.12),

e Tumores glioneuronales: Grupo diverso de tumores con distintos grados de

diferenciacion neuronal y glial.

@)

Glanglioglioma: Grado 1 OMS. Comprende 4-6% de los tumores cerebrales
primarios en nifios, compuesto de celulas ganglionares con componente glial. La
mayoria se encuentra en el lobulo temporal (70-80%), con imagen bien
circunscrita quistica. Muchos gangliogliomas tienen la mutansién BRAF. Un
pequefio porcentaje tiene mitosis elevada y necrosis (OMS III - gangliglioma

anaplasico) (13.14),

Ganglioglioma desmoplasico infantil (DIG): Grado I de la OMS. Tumor poco
frecuente. Compuesto de estroma desmoplasico y poblaciéon neuroepitelial.
Usualmente se manifiesta a temprana edad con incremento del perimetro cefalico,
fontanela tensa, letargia, convulsiones. Puede localizarse superficial hemisfético
con gran componente quistico, frecuentemente engloba mas de un Iébulo (frontal -

parietal) ().

Tumor disembriopldsico neuroepitelial (DNET): Grado 1 de la OMS. Neoplasia
glioneuronal mixta. Se manifiesta en 1-2 décadas como crisis convulsivas parciales
- complejas refractarias. En la RMN se evidencia como una imagen s6lido-quistica
en l6bulos temporal y frontal G.14).

El tratamiento de eleccion es la cirugia (al igual que ganglioglioma), logrando el
control de convulsiones con la reseccion completa. El pronéstico es favorable, con

98% supervivencia a 7.5 afios, y 85% libre de convulciones a 1 afio de seguimiento.

o Neurocitoma central: Grado II OMS. Es un tumor infrecuente, menos del 1% de

todos los tumores intracraneales, mas comun en adultos jovenes. La localizacion
mas frecuente es la porcién anterior de ventriculo lateral o III ventriculo. Se
manifiesta clinicamente por obstruccién de flujo de LCR. En la RMN de encéfalo se
evidencia una imagen isointensa (T1) con realce heterogéneo, puede tener region

quistica y calcificaciones. La reseccion completa es curativa en la mayoria (315)
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e Tumores de alto grado

o Gliomas de alto grado (HGG): Los gliomas grado Il y IV de la OMS. 50% de se

localizan en el tronco encefdlico, mads comunmente como gliomas pontinos
intrinsicos difusos (DIPG). El resto se localiza por encima del tentorio. Los
supratentoriales aparecen a los 11-12 afios (mayor edad que DIPG), con un pobre
pronostico de sobrevida (12-24 meses) (1617),

La transformacién maligna desde un glioma de bajo grado es infrecuente en nifos.
Los mecanismos genético-moleculares difieren entre los supratentoriales y los
DIPG. En los primeros se encuentran alteraciones genéticas similares a adultos
(mutaciones P53, PDGFR). Ademads, las mutaciones de Histona H3 son casi
exclusivas en HGG pediatricos, no encontrandose en adultos. Estas mutaciones H3
son importantes en la gliomagénesis: Mitacién K27M es casi exclusiva (78%) de
DIPG y otros tumores de linea medi, mientras que la mutacién G34R es exclusiva
de HGG corticales (17.18),

La supervivencia varia segln el tipo de mutacién: Mutacién K27M con sobrevida
de 12 meses, y Mutacion G34R muestra sobrevida de 24 meses. La cirugia en este

tipo de tumores es el tratamiento de eleccién.

Una mencién importante merece el Glioma difuso de linea media H3 K27M mutante,
lesion grado IV de la OMS, cuya localizacion suele ser en puente, tilamo y médula
espinal. Es mas frecuentemente en nifios y su prondstico es muy malo, peor que

casos sin mutacion, con supervivencia menor a 10% en 2 afios (19.20),

Ependimomas: La mayoria son lesiones grado Il de la OMS, con un pequefio
porcentaje clasificado grado III. Con frecuencia la localizacién de los ependimomas
en nifios es infratentoriales, sin embargo, hasta 30% se encuentran en el espacio
supratentorial, 2/3 en sistema ventricular y 1/3 en hemisferios 321),

Aunque pueden ser de similar aspecto histolégico, existen diferentes alteraciones
genéticas de acuerdo a su localizacién. Mas de 2/3 de ependimomas
supratentoriales tienen positividad del gen de fusion RELA

El tratamiento estandar es la cirugia, con la reseccion completa como eleccién. Se

debe reoperar (second look) en casos de imagen residual posoperatoria (22).

Tumores embrionarios del sistema nervioso central: tienen grados variables de

diferenciacion entre lineas neuronales, astrociticas o ependimarias. La edad de
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presentacién en general es 5 afos, la cuarta parte son diagnosticados antes de los 2
afnos.

Los subtipos Neroblastoma, ganglioneuroblastoma, meduloepiteloioma y tumor
embrionario con multicapa de rosetas, eran considerados anteriormente como
PNET, clasificados como grado IV de la OMS 3:23),

En la RMN se identifica una imagen heterogénea, con minimo edema perilesional y
realce heterogéneo de contraste, usualmente tienen restriccion a la difusién debido
a su alta celularidad.

En general, tienen un comportamiento agresivo a pesar del tratamiento (cirugia,
RT, QT). La sobrevida es el doble de tiempo al comparar la reseccién completa y

subtotal. El prondstico es peor comparado a pacientes con meduloblastoma (23).

Tumor teratoide/rhabdoide atipico (AT/RT): Grado IV de la OMS. Constituyen
mas del 10% de tumores del SNC en infantes. La relacién entre localizaciones
supra e infratentorial es de 4 a 3. A nivel supratentorial se encuentran en los
hemisferios, con diseminacion al neuroaxis en 25% de casos. Las imagenes
muestran lesiones grandes con realce heterogéneo y bordes poco definidos. El
prondstico es sombrio, la mayoria fallece antes de 12 meses, sin embargo la cirugia

es el tratamiento de primera linea, seguido de quimioterapia y radioterapia (24.25),

e Otros tumores ventriculares

o Papiloma de plexos coroideos: Son tumores que se originan de epitelio del plexo

coroideo, grado 1 de la OMS. Son tumores intraventriculares infrecuentes,
abarcando menos del 1% de todos los tumores intracraneales y entre 2-4% de los
tumores cerebrales en nifios. Son tumores compuestos de un estroma
fibrovascular delicado cubierto por una capa de epitelio cubital-columnar. Son
tratados con cirugia con baja tasa de recurrencia luego de la reseccién completa
(26,27),

Carcinoma de plexos coroideos: Grado III de la OMS. Constituyen el 34% de
tumores de plexos coroideos. 80% de estos carcinomas ocurren en nifios, la
mayoria son esporadicos y pueden ocurrir asociados a otros sindromes. Neoplasia
maligna epitelial, comunmente localizada en el ventriculo lateral que invade
estructuras vecinas y presenta diseminacién en liquido cefaloraquideo. Se presenta

con metdstasis en 21% de casos. La supervivencia global y libre de progresion a los
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5 afios: 62% y 38%, respectivamente. En este tipo de tumores, solo la cirugia tiene

impacto en la supervivencia (326),

o Meningiomas: Neoplasia que se origina de las células aracnoideas, abarcando del
24 al 30% de tumores intracraneales primarios. La localizacién intraventricular
corresponde del 0.5 al 5% de todos los meningiomas, 80% ocurre en el ventriculo
lateral, 15% en el Il ventriculo, y 5 % en el IV ventriculo. En pacientes pediatricos

es una neoplasia muy infrecuente (28).

o Quiste epidermoide: Son lesiones congénitas de origen epidérmico, representando
del 0.2 al 1% de todos los tumores intracraneales primarios. Se originan del
epitelio remanente al momento del cierre del tubo neural. A pesar de ser tumores
benignos, la meningitis aséptica es una complicacion de la reseccién de los quistes
epidermoides intraventriculares. La reseccién microquirdrgica radical es el

tratamiento de eleccion (3.29),

5.4 ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

Los tumores del sistema nervioso central abarcan la cuarta parte de todos los casos de
cancer infantil. Son los tumores sélidos mas frecuentes en nifios, y el segundo tipo de
cancer mas frecuente en la edad pediatrica. Constituyen la primera causa de muerte por
cancer en la poblacién pediatrica. Los tumores supratentoriales son mas frecuentes en
menores de 3 y mayores de 10 afios. 60% de estos tumores son de estirpe glial, y mas del
80% son gliomas de bajo grado. Existen mas de 100 diferentes tipos histoloégicos con
distinto prondstico 30).

Los gliomas de bajo grado son el tipo de tumores cerebrales mas comun en pediatria. El
astrocitoma pilocitico abarca el 20% de los tumores cerebrales en menores de 20 afios,
siendo mas frecuentemente en cerebelo, hipotdlamo y via optica. El ganglioglioma
comprende de 4-6% de los tumores cerebrales primarios en nifios, mientras que el
neurocirocitoma central corresponde a menos del 1% de los tumores. Los gliomas de alto
grado son menos frecuentes que los de bajo grado. Este tumor tiene un pico de incidencia
a los 6 afios, sin embargo 30% ocurren en menores de 3 afios (3530),

Los tumores embrionarios del sistema nervioso central comprenden 1-3% de tumores del

sistema nervioso central en nifios. El Tumor teratoide/rhabdoide atipico (AT/RT) abarca
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1-2% de los tumores cerebrales pediatricos, siendo mas frecuente en menores de 3 afios
(3.28),

En el caso de tumores ventriculares, el papiloma de plexos coroideos abarca menos del 1%
de todos los tumores intracfaneales, y el carcinoma de plexos corodeos constituye el 34%

de todos los tumores que derivan de este tejido (26),

5.5 FACTORES DE RIESGO ASOCIADO

5.5.1 Medio ambiente

Como se mencion6 anteriormente, no se ha reportado algtin factor ambiental significativo
en el desarrollo de los tumores supratentoriales comentados. Sin embargo, la radioterapia
en altas dosis se ha asociado al desarrollo de neoplasias intracraneales en este grupo

etareo (330),

5.5.2 Estilos de vida

No se ha asociado estilos de vida con el desarrollo de este tipo de tumores.

5.5.3 Factores hereditarios

Existen marcadores genéticos que se han vinculado al desarrollo de neoplasias
intracraneales. Dentro de los sindromes mas comunes tenemos a la neurofibromatosis
tipo 1 y tipo 2, esclerosis tuberosa, sindrome Li-Fraumeni, sindrome de Turcot,

enfermedad de Von Hippel-Lindau 24,

VI.-Consideraciones Especificas

6.1 CUADRO CLINICO

En general, los sintomas de presentacion inicial reflejan la localizacién de la lesion. La
duraciéon de los sintomas predice en algunos casos la agresividad del tumor, con los

gliomas de alto grado produciendo sintomatologia en corto tiempo.

6.1.1 Signosy Sintomas

Los tumores de l6bulo temporal suelen manifestarse con convulsiones, como es el caso de
los tumores glioneuronales, con sintomas de larga data de epilepsia focal, mientras que los
tumores que se localizan en el 16bulo frontal producen alteraciones de la personalidad o

cefalea. Los tumores de la region supraselar pueden causar alteraciones de los campos
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visuales o anormalidades endocrinas, y los tumores adyacentes a la regién pineal pueden

causar hidrocefalia 3:30),

Algunos sintomas como nduseas o vomitos son atribuidos a enfermedad gastrointestinal o

migraia, por lo que, ante la sospecha del cuadro clinico, la evaluacién neuroldgica estricta

es de importancia para solicitar luego pruebas de imagen que permitan llegar al

diagnostico correcto (4:30),

6.1.2 Interaccion cronoldgica

El tiempo de progresion transcurrido desde el inicio del cuadro clinico permite en algunos

casos, tener una idea de la agresividad del proceso neoplasico.

6.1.2 Graficos o fotografias

Figura 1. RMN encéfalo T1 con contraste. Paciente varon de 11 aflos con proceso expansivo

temporal izquierdo. Anatomia patolégica: Xantoastrocitoma pleomorfico (Imagenes de la

Subunidad de Soporte al Diagndstico - Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud del

Nifio San Borja).
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Figura 2. RMN encéfalo T1 con contraste. Paciente varon de 13 afios de edad con proceso
expansivo que compromete III ventriculo y regién pineal. Anatomia patoldgica: Astrocitoma
pilocitico (Imagenes de la Subunidad de Soporte al Diagnéstico — Servicio de Imagenes.

Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja).

Figura 3. RMN encéfalo T1 con contraste. Paciente de sexo femenino de 8 afios de edad con

Astrocitoma subependimario de células gigantes occipitotemporal izquierdo con invasion
hacia ventriculo lateral izquierdo (Imagenes de la Subunidad de Soporte al Diagndstico -

Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja).
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Figura 4. RMN encéfalo T2 axial y T1 con contraste sagital. Paciente de sexo femenino de 4

afios de edad con procexo espansivo taldmico izquierdo con invasién supra e infratentorial.

Anatomia patologica: Astrocitoma pilocitico (Imagenes de la Subunidad de Soporte al

Diagndstico - Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja).

Figura 5. RMN encéfalo T1 con contraste cortes axial y coronal. Paciente de sexo femenino de

8 afios de edad con proceso expansivo de linea media supraselar con invasion ventricular.

Anatomia patolégica: Glioblastoma multiforme (Imagenes de la Subunidad de Soporte al

Diagnéstico - Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja).
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Figura 6. RMN Encéfalo T2 coronal y T1 con contaste sagital: proceso expansivo parietal

derecho sin realce de contraste. Anatomia patolégica: Oligodendroglioma (Imagenes de la

Subunidad de Soporte al Diagnéstico - Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud del

Nifio San Borja).

Figura 7. Tomografia cerebral con contraste de paciente de sexo femenino de 2 afios de edad.

Proceso expansivo intraventricular izquierdo. Anatomia patolégica: Carcinoma de plexos

coroideos (Imagenes de la Subunidad de Soporte al Diagnéstico - Servicio de Imagenes.

Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja).
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Figura 8. RMN encéfalo T1 con contraste. Paciente de 3 meses de edad con proceso expansivo
intraventricular izquierdo. Anatomia patoldgica: Papiloma de plexos coroideos (Imagenes de
la Subunidad de Soporte al Diagnéstico - Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud

del Nifio San Borja).

Figura 9. Tomografia cerebral sin contraste. Paciente de sexo femenino de 4 afios de edad con

proceso expansivo frontal derecho con areas de necrosis y calcificaciones. Anatomia
patolégica: Ependimoma anaplasico (Imagenes de la Subunidad de Soporte al Diagndstico -

Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja).
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Figura 10. RMN encéfalo T2 axial y T1 sagital con contraste. Paciente de sexo femenino de 10

afios con proceso expansivo frontal derecho sin realce de contraste. Anatomia patolégica:

Ganglioglioma (Imagenes de la Subunidad de Soporte al Diagnéstico - Servicio de Imagenes.

Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja).

Figura 11. RMN Encéfalo T1 con contraste, cortes axial y coronal. Paciente varén de 3 afios de

edad con proceso expansivo heterogéneo que compromete III ventriculo y ventriculos

laterales. Anatomia patoldgica: Tumor teratoide rabdoide atipico (Imagenes de la Subunidad

de Soporte al Diagnéstico - Servicio de Imagenes. Instituto Nacional de Salud del Nifio San

Borja).
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6.2 DIAGNOSTICO

6.2.1 Criterios de diagndstico
Se basa en el cuadro clinico descrito y la evaluaciéon de exdmenes de imagen adicional:

Tomografia cerebral y resonancia magnética nuclear con contraste, con sus distintas

secuencias, incluyendo difusién y espectroscopia.

6.2.2 Diagnostico diferencial
Se debe diferenciar a los tumores supratentoriales de:
e Procesos infecciosos (absceso intracerebral, granulomas),
e Malformaciones vasculares cerebrales diversas (cavernoma, malformacion

arteriovenosa, etc.).

6.3 EXAMENES AUXILIARES

6.3.1 De Patologia clinica
e Hemograma completo
e Grupo sanguineo y Rh
o Perfil de Coagulacion
o Electrolitos, glucosa, urea y creatinina en sangre
e HIV
e VDRL
e Anticore y antigeno australiano para Hepatitis B.

e PCR

6.3.2 De imagenes
e Tomografia Cerebral con contraste

e Resonancia Magnética Cerebral con contraste

6.3.3 De examenes especiales complementarios
Seglin evaluacion de otros especialistas Interconsultantes como Oncologia, Genética y

Radioterapia. En caso de sospecha de tumores embrionarios o de células germinales, se
puede solicitar marcadores tumorales como Alfafetoproteina (AFP) y Gonadotrofina

corionica humana (HCG).
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6.4 MANE]JO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

6.4.1 Medidas generales y preventivas
No existen medidas preventivas en el caso del diagnéstico de tumores supratentoriales
pediatricos. Sin embargo, es importante hacer hincapié en la deteccién precoz, con la cual

se puede brindar un tratamiento oportuno alcanzando una mayor esperanza de vida.

6.4.2 Terapéutica

El tratamiento inicialmente médico con medidas para controlar la hipertensiéon
endocraneana (uso de Manitol 20% o solucion hiperténica), corticoides, y finalmente el
tratamiento definitivo que sera quirdrgico, asociado a quimioterapia o radioterapia

adyuvante en algunos casos.

Procedimiento Quirdrgico:

El manejo quirurgico, planificaciéon y abordaje, dependera de la localizacién anatémica del
proceso expansivo. Se cuenta con la posibilidad de realizar Craneotomia supratentorial o
neuroendoscopia y abordajes diversos: transcortical, transilviano, transulcal, transbasal,
abordaje interhemisférico anterior, medio o posterior, abordaje intraventricular. El grado
de reseccion y la posibilidad de biopsia se planifica individualmente, procurando siempre
no lesionar areas elocuentes y manteniendo la mayor funcionalidad posible del paciente,

para lograr no solo mayor sobrevida, sino también calidad de vida.
Procedimiento en Hospitalizacion

Manejo Postoperatorio:

- Paciente debe pasar a UCI de neurocirugia posterior a craneotomia y reseccién de
tumores intracraneales.

- Manejo intensivo especializado con monitoreo y manejo de hipertension endocraneana.

- Cobertura antibiética profilactica iniciada en el preoperatorio segtin protocolo.

- Evaluacién por Oncologia y Radioterapia.

- Curacién de preferencia a partir del segundo dia post operatorio.

- Evaluacién clinica ante la posibilidad de hidrocefalia.

- Tomografia Cerebral de preferencia en el primer dia del postoperatorio.

- Resonancia magnética con contraste dentro de las 72 horas de postoperatorio o luego de

3 semanas en caso no haya sido posible.
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6.4.3 Efectos adversos o colaterales del tratamiento
- Reaccidén adversa a medicamentos.

- Déficit neuroldégico dependiendo de la localizacién y abordaje quirudrgico.

6.4.4 Signos de alarma

- Pérdida de liquido cefalorraquideo a través de herida operatoria

- Dehiscencia y/o infeccién de herida operatoria

- Disminucién de la puntuacion de la escala de coma de Glasgow en paciente sin sedacidn.
- Anisocoria

- Fiebre y/o hipotermia

- Convulsiones

- Vomito

- Hidrocefalia Hipertensiva Aguda

6.4.5 Criterios de Alta

- Buena tolerancia oral

- Plan de tratamiento propuesto por la especialidad de Oncologia segun el caso.
- Ausencia de fiebre o signos de infeccién de herida operatoria.

- Nonecesidad de tratamiento endovenoso

- Ausencia de hidrocefalia

6.4.6 Prondstico
Variable segin el resultado de anatomia patoldgica, si es posible describir algunos

porcentajes o tasas de supervivencia de acuerdo al tipo de tumor

6.5 COMPLICACIONES

- Hemorragia intracraneal o infarto cerebral

- Meningoencefalitis o ventriculitis

- Infeccion y/o dehiscencia de herida operatoria
- Aumento del déficit motor o sensitivo.

- Trastorno endocrinolégico.

- Muerte

Fecha: Setiembre 2020 | C6digo: GPC-007 /INSN- SB/ SUAIEPN-V01 Pagina 21 de 26




goa - | Ministerio i ’
2{ de Salud |n5ni\

Guia de Practica Clinica para el Diagndstico y Tratamiento de Tumores Pediatricos
Supratentoriales

6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA

REFERENCIA:

El médico tratante del centro asistencial de origen evalia el cuadro clinico del paciente
con sospecha de tumor supratentorial, en caso no tenga signos de alarma solicita
exdmenes de ayuda al diagnostico y posteriormente la transferencia del paciente
utilizando el Formato de Referencia, en donde quedan consignados los datos completos
del paciente con letra legible. En caso tenga signos de alarma deberd solicitar la
transferencia por emergencia.

El Neurocirujano del Instituto Nacional de Salud del Nifio debera tener los datos del
paciente correspondiente a la edad, antecedentes y comorbilidades, estado de conciencia
(Escala de coma de Glasgow), necesidad o dependencia de ventilador mecanico o medidas
de soporte hemodindmico, tipo de déficit neurolégico, presencia de signos de alarma o
hipertensién endocraneana. De ser el caso, imagenes de tomografia o resonancia de
encéfalo. Todos estos datos permitiran tomar las medidas respectivas para la adecuada

recepcion del paciente.

CONTRAREFERENCIA:

El paciente contra referido debe llevar una nota que especifique el diagnoéstico y las
recomendaciones para el manejo posterior y si debe o no regresar a la unidad que contra
refiere.

Se debe llenar el Formato de Contrarreferencia con letra legible.

Los criterios de contrarreferencia a una instituciéon de menor complejidad dependeran del
estado clinico del paciente, y de la actividad de la enfermedad. Un paciente sera
contrarreferido a un hospital de menor complejidad una vez que haya completado el
tratamiento quirdrgico y oncoldgico necesario, y requiera solamente seguimiento por

rehabilitacién o manejo paliativo.
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6.7 FLUXOGRAMA

ENFOQUE DIAGNOSTICO - TERAPEUTICO DE PACIENTES PEDIATRICOS CON SOSPECHA
DE TUMORES SUPRATENTORIALES

Padente con sospecha de
tumor supratentorial

Solicitar examenes de
imagen: RMN y TEM con
contraste

Evaluacién preoperatoria por oncologia
dependiendo de la sospecha etiolégica

Tumor supratentorial sin
hidrocefalia

Tumor supratentorial

asociado a hidrocefalia

Con tumor

intraventric
Craneotomia mas reseccion
o biopsia (Dependiendo de
tipo de tumor y localizacion)

ular

Neurcendoscopia mas
biopsia y/o fenestracién
de piso lll ventriculo

Evaluacién por
Oncologia -

Radioterapia segin tipo
de anatomia patoldgica

Evaluacién por
Oncologia -
Radioterapia segtn tipo
de anatomia patolégica

Craneotomia mas
reseccion con
posibilidad de Drenaje
externo.

Evaluacién por
Oncologfa -

Radioterapia segin tipo
de anatomia patolégica

idrocefalia obstructiva
sin tumor
intraventricular

Neuroendoscopia mas
B fenestracion del piso
del Ill ventriculo.

Derivacién de LCR
M. (drenaje ventricular
externo o DVP)
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