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Abstracto

Las neoplasias que comprometen el sistema nervioso
central pueden localizarse en el crianeo, coberturas me-
ningeas, componentes vasculares, pituitaria, nervios cra-
neales, plexos coroideos, y parénquima cerebral, de
igual manera depésitos metastisicos de cdncer sistémi-
co, y parasitosis. En edades pedidtricas, la mayorfa de
los tumores intracrancales se presentan en la fosa poste-
rior, y la tasa de malignidad es alta; en contraste con
adultos, la mayoria de ellos se localizan en el comparti-
mento supratentorial. Las neoplasias intra-axiales son
infiltrantes en el parénquima encefdlico, mientras que
las extra-axiales producen compresién y desplazamien-
to. Usualmente, las neoplasias intracraneales presentan
crecimiento progresivo, y lo hacen a expensas de la reduc-
cién del volumen de los elementos intracraneales norma-
les, por ejemplo LCR, parénquima encefilico, o compo-
nente sanguineo. La pérdida de este equilibrio origina los
sfntomas y signos de disfuncién neurolégica. Los sinto-
mas y signos producen sindromes focales especificos rela-
cionados a la topografia de la neoplasia, de igual manera
pueden encontrarse asociados a sindromes no focales co-
mo hipertensién endocraneal. Los tumores que frecuente-
mente producen manifestaciones clinicas especificas son:
craneofaringioma, neurinomas acisticos, adenomas hipo-
fisiarios, gliomas del tallo cerebral y germinomas en la re-
gion pineal. Realizamos una descripcién de las manifesta-
ciones clinicas de disfuncién neurolégica de las neoplasias
mas comunes que comprometen al sistema nervioso.

Palabras claves: Tumores cerebrales. Signos foca-
les. hipertensi6én endocraneal.

Correspondencia y Separatas

Dr. Xavier Campos

Departamento de Neurclogia
Hospital “Luis Vernaza™

PO. Box (09-01) 3734

Guayaquil - Ecuador

Telf: 285-790 Fax: (5934) 282-624

© Los derechos de autor de los articulos de la Revista Oncologia
pertenccen a la Sociedad de Lucha contrg el Cancer SOLCA,
Sede Nacional, Guayaquil - Ecuador

Abstract

Central nervous systemn neoplasias may be located at
the skull, meninges, vascular structures, pituitary gland,
cranial nerves, choroid plexus, and the brain parenchyma.
In infants and children, most of these tumors are located in
the posterior fossa and their malignancy rate is high. In
contrast, most intracranial tumors in adults are located at
the supratentorial comparment. Intraaxial tumors tend to
diffusely spread within the brain parenchyma while extra-
axial tumors most often cause symptoms due compression
of neighbouring structures. Most intracranial tumors show
a slowly growing pattern, and its grow cause reduction in
the size of other structures of the cranial vault (brain pa-
renchyma, CSF spaces, and so on). Neurological signs as
well as signs and symptoms related to intracranial tumors
apper when the normal relationship between the volume
occupant by theses structures is lost. Clinical manifesta-
tions include focal neurological signs as well as signs and
of increased incranial pressure. Tumors most frequently
causing specific clinical symptoms include: craniopharyn-
gioma, acustic merve neurinomas, pituitary adenomas,
brainstem gliomas, and pineal germinomas. In this review,
we describe the clinical syndromes caused by the most
common neoplasms of the central nervous system

Key word: Brain tumors. Focal signs. Intracranial
hypertension.

Introduccion

El término tumor intracraneal incluye todas las neo-
plasias localizadas en el craneo. las meninges, los vasos
sanguineos, la hip6fisis, los nervios craneales y el tejido
cerebral, asi como los tumores metastdsicos, los quistes
parasitarios, los granulomas y los linfomas (1). Por la
gran variedad de estirpes celulares con que estos se pre-
sentan, producen sintomas neurolégicos, que son de
mayor &6 menor notoriedad clinica segin su tamaifio,
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localizacién y sus caracteristicas invasivas, usualmente
destruyendo los tejidos aledafios y desplazando estructu-
ras vecinas.

Segin estadisticas del siglo pasado, aproximadamen-
te ¢l 2% de los pacientes necropsiados presentan tumo-
res cercbrales. En la actualidad, los tumores intracranea-
les primarios secundarios constituyen una causa relati-
vamente frecuente de consultas en los Servicios de Neu-
rologia dentro de cualquier hospital (1,2,3). Estos tumo-
res son las neoplasias sélidas mds frecuentes en la infan-
cia y adolescencia, y se ha demostrado un continuo au-
mento de su prevalencia en pacientes adultos (4). En
este ultimo grupo etéreo, la mayoria de los tumores ce-
rebrales primarios son de estirpe astrocitaria clasificados
en astrocitomas de bajo (astrocitomas grado 1 y II) y al-
to grado de malignidad (astrocitoma anapldsico y glio-
blastoma multiforme) (5-8). El astrocitoma anaplésico y
el GBM, son generalmente incurables.

En la mayoria de trabajos, se concuerda que en mas
del 20% de los pacientes con cdncer, el cerebro estd en-
vuelto por neoplasias al momento de la enfermedad. En
series provenientes de paises desarrollados, dentro de las
causas de muerte debida a enfermedad intracraneal, los
tumores cerebrales sélo son excedidos en frecuencia por
las enfermedades cerebrovasculares (9).

Los pacientes con tumores intracrancales pueden
presentar los primeros sintomas a cualquier edad. Lain-
cidencia en todas las edades, es de aproximadamente 4.2
a 5.4 casos por 100.000, aunque en la poblacién menor
de 16 aiios, se reduce de 2 a 3 por 100.000 (1,10,11).
Con respecto a ste grupo de edad, la incidencia de tumo-
res del SNC es la segunda por orden de frecuencia
después de la leucemia entre todos los tumores malig-
nos, constituyendo de un 15 a un 20% de estos iltimos
(1,10,12). Dos tercios de los tumores de este grupo de
edad se localizan en la fosa posterior (1).

La localizacién y el tipo de tumor varfan con la edad:
mientras que en los adultos, el 70% de los tumores intra-
craneales son supratentoriales y corresponden a gliomas,
meningiomas, neurofibromas, ademomas hipofisiarios y
tumores metastdsicos, en los niftos, el 70% son infraten-
toriales; siendo los meduloblastomas, astrocitomas,
ependimomas, pinealomas, cridncofaringiomas y terato-
mas, los més frecuentes (1,12,13). Durante el primer
afio de vida, predominan los tumores supratentoriales:
75% de los tumores congénitos del SNC en los infantes,
se localizan en la linea media (12,14). Por lo general, los
tumores intracraneales son ligeramente mds frecuentes

en los varones, tanto en adultos como en nifios. Los me-
duloblastomas cerebelosos, los astrocitomas cerebrales y
los glioblastomas se diagnostican mds en hombres, en
tanto que los meningiomas y los neurinomas acisticos
son miés frecuentes en mujeres. Por otra parte, los diver-
s0s tipos tumorales muestran distribucién distinta segin
la raza. El ependimoma y el meduloblastoma son més
frecuentes en los nifios de raza blanca y los gliomas en
los de raza negra (1,12). El porcentaje con que los tumo-
res intracraneales se presentan, segdn sus tipos, esté re-
presentado en la tabla No. 1.

Tabla No. 1

Frecuencia de los tumores intracraneales

Tumor Porcentaje del Total

Gliomas 20
Gliobastoma multiforme 10
Astrocitoma 6
Ependimoma 6
Meduloblastoma 4
Oligodendroglioma 5

Meningioma 15

Adenoma hipofisiario

Neurinoma 7

Carcinoma metastdsico 6

Craneofaringioma y teratomas

Angiomas 4

Sarcomas 4

No clasificados (mayormente gliomas)
Misceldneos (pinealoma, cordoma,

granuloma, linforma)

Total 100

Fisiopatologia

La cavidad craneal tiene un volumen restringido,
mantenido por el equilibric del contenido cerebral, el
liquido cefaloraquideo y el flujo sanguineo. Cualquier
aumento 6 disminucién de uno de ellos, lleva a la correc-
cién compensatoria por uno de los otros. Un tumor, al
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destruir ¢l tejido cerebral, desplaza al LCR y la sangre
venciendo el limite de esta acomodacidn, con la consi-
guiente elevacion de la presion intracraneal (PIC). Esta
elevacidn se transmite axonalmente por el nervio éptico
hacia la retina, produciendo papiledema, que se traduce
signolégicamente como la hinchazon de la cabeza del
nervio éptico, con ingurgitacion de las venas retinianas
y hemorragias en el nervio y retina adyacente {9,15,16).

El tumor comprime las vénulas del tejido cerebral
adyacente, provocando elevacion de la presion capilar,
particularmente en la sustancia blanca. Factores trasu-
dativos microvasculares como proteasas son secretados
y producidos por las células tumorales, causando un
traspaso de proteinas a través de la barrera hematoen-
cefdlica. Esto contribuye a la produccién de edema va-
sogénico, limitado a la sustancia blanca, con aumento
del contenido de agua extracelular en el tejido normal,
debido a que la barrera hematoencefilica de los vasos tu-
morales es incompleta o estd ausente. Esto dltimo per-
mite el paso de agua y proteinas plasmadticas desde los
capilares hacia el intersticio (9,17-19).

Signos y Sintomas

Los signos y sintomas de los tumores intracraneales
dependen de factores tales como la edad del paciente asf
como de su localizacién y de la existencia o no de hiper-

tension intracraneana. Algunos signos focales pueden
no ser demostrativos de la localizacién del tumor. Asf,
una afectacién del VI nervio craneal, ataxia, cefalea y
cambios de caricter, pueden ser mal interpretados.
Sintomas como cefalea, vomitos y cambios de caracter,
son comunes en la patologia infantil y no necesariamen-
te relacionados con problemas del SNC (12).

Los signos y sintomas de los tumores intracraneales
suelen dividirse en dos grupos: a. signos generales se-
cundarios a un cuadro de hipertensién intracraneana; y,
b. signos y sintomas focales directamente relacionados
con el tumor (tabla No. 2).

La hipertensi6én intracraneal se debe fundamental-
mente a la obstruccién de las vias de circulacién del
LCR, lo que desemboca en una hidrocefalia obstructiva.
Otros mecanismos que entran en juego en la génesis de
la hidrocefalia es el fallo en la reabsorcién del LCR (21).
Estos mecanismos se cumplen con los tumores de linea
media (meduloblastoma, pinealoma, quistes coloides) y
con les tumores de fosa posterior (astrocitoma cerebelo-
s0). En un estudio de 156 pacientes pedidtricos con tu-
mores infratentoriales, 122 (78,2%) presentaban hidro-
cefalia (22). Los tumores extra-axiales (quistes epider-
moides, meningiomas en el 4dngulo pontocerebeloso),
afectan nervios craneales y su capacidad de ocupar ¢l IV
ventriculo y de extenderse por el espacio subaracnoideo,
podria generar hidrocefalia (23-25).

Tabla No. 2

Manifestaciones clinicas de los tumores intracraneales

Manifestaciones Generales

Manifestaciones focales

Cefaleas

Vomitos

Aumento del perimetro cefilico (en nifios)
Dipoplia. Estrabismo

Papiledema

Cambios conductales y de personalidad

Crisis convulsivas

Signos piramidales

Déficits motores y/o sensoriales
trastornos visuales. Atrofia 6ptica
Nistagmo

Lateralizacién cefalica (mds frecuente
en nifios)

Ataxia

Disfuncién endécrino hipotaldmica
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En términos generales, 1os pacientes con tumores in-
tracraenales son considerados en relacién con las mani-
festaciones clinicas que presentan y se clasifican en: a.
pacientes con deterioro general de las funciones cerebra-
les, cefaleas crisis convulsivas; b. pacientes con evi-
dencia de hipertensidn intracraneana, y; ¢. pacientes
con tumorws que provocan sindromes intracranecales es-
pecificos.

Pacientes con deterioro general de las funciones
cerebrales, cefalea crisis convulsivas. Los cambios en
la funcién mental incluyen irritabilidad, labilidad emo-
ciona, reduccidn de la actividad mental, indiferencia an-
te actos sociales y comunes, deterioro de la iniciativa y
espontaneidad. Los sintomas mentales de éste tipo, no
pueden ser definidos como producidos por lesién de una
parte especffica del cerebro, pero los tumores mds co-
minmente provocan deterioro de los mecanismos tdla-
mo-corticales, implicados en la atencién y el estado de
alerta (9).

La cefalea es un sintoma tempranc en aproximada-
mente un tercio de éstos pacientes y su naturaleza es va-
nada. El dolor puede ser leve, definido como pesantez,
episddico; en otras ocasiones puede ser severo ¢ intermi-
tente. La cefalea por sf misma no tiene valor localiza-
dor. Estas pueden ser mds frecuentes por las mafianas,
aumentan con las maniobras de Valsalva y a menudo de-
saparecen a lo largo del dfa. Los pacientes la pueden lo-
calizar en la regién frontal, occipital en el cuello. El
mecanismo de cefalea no estd totalmente comprometi-
do. La presién en el LCR es normal durante las prime-
ras semanas cuando la cefalea esté presente y esto se
podria atribuir al efecto local del tumor sobre el tejido
normal adyacente a la distorsién de los vasos sanguf-
neos alrededor del tumor.

La prevalencia de cefalea en los pacientes con tumo-
res intracraneales es elevada (90%). La génesis de la ce-
falea no guarda relacién directa con la presidn intracra-
neal y es posible que se deba al estiramiento de las ter-
minaciones nerviosas sensibles en la duramadre y es-
tructuras vasculares, inervadas por la primera rama del
trigémino (1,9,12,20). Tardiamente, la cefalea se rela-
ciona con incremento de la presion intracraneal. El do-
lor referido a la regi6n occipital o cervical puede corres-
ponderse con la presencia del meningismo debido a la
herniacién de las amigdalas cerebelosas que irritan los
Itimos nervios craneales y las ramas meningeas ascen-
dentes de los tres nervios cervicales superiores, gue iner-
van la duramadre en la unién buibo-medular. Esta irri-
tacién provoca opistétonos, que cuando se asocian a
postura de descerebracién y pérdida de conciencia, se
denomina crisis cerebelosas; esto se observa en tumores
de fosa posterior e¢n forma frecuente (12,20,26). Cuan-

do es importante la elevacién de la presién intracranea-
na, las cefaleas bifrontales bioccipitales son la regla (9).
Los vémitos son mucho menos frecuentes y aparecen en
un tercio de pacientes, usualmente acompaifiado a la ce-
falea. Se explican tanto por compresion local (por el
crecimiento del tumor), como por compresién global
(por hidrocefalia), afectando a la formacidn reticular la-
teral. Estos vémitos pueden o no estar precedidos por
niuseas y pueden ser en escopetazo, con frecuencia de-
bido a wumores cerebelosos en la infancia (1,9,12,20,27).
Al igual que las cefaleas, los vémitos son mas frecuen-
tes por las mafianas y tienen cardcter intermitente. Es
usual que no estdn relacionados con la ingesta de ali-
mento. Las crisis convulsivas pueden ser generalizadas,
focales, psicomotoras o complejas. Son frecuentes en
pacientes con tumores hemisféricos cerebrales, mientras
que resultan raras en lo que presentan neoplasias de tron-
co cerebral o en fosa posterior (1). En series publicadas,
los estudios varian entre ¢l 20 al 50% de todos los pa-
cientes con tumor cerebral. La ocurrencia de una con-
vulsi6n por primera vez en la vida adulta y coexistiendo
con una aura localizadora, son siempre sugestivos de tu-
mor. Excepcionalmente en pacientes con astrocitoma,
oligodendroglioma o meningioma, las convulsiones pue-
den preceder a los demds sintomas, por muchos afios.
Esto se debe al crecimiento lento que caracteriza a éstos
tumores. En los nifios y j6venes menores de 20 afios, la
incidencia de tumores del SNC en epilépticos, es baja
(1,9,12,28-31). En forma temprana o tardia, en pacien-
tes con astenia psicomotora, cefalea y crisis, pueden de-
sarrollarse signos cerebrales focales, que casi siempre
son leves. Estos incluyen hemiparesia, afasia, hemia-
nopsia, etc. (1,9,12).

Los mores cerebrales que mas cominmente produ-
cen la constelacién sintomdtica arriba descrita incluyen:
glioblastoma multiforme, astrocitoma, oligodendroglio-
ma, ependimoma, tumores metastisicos, meningioma y
linfoma primario del SNC.

Pacientes con evidencia de hipertensién intracra-
neana. Este grupo de pacientes manifiestan cefaleas pe-
riédicas bifrontales o bioccipitales que levantan al pa-
ciente durante la noche que estdn presentes al despertar,
asociando v6mitos propulsivos, torpeza mental, distur-
bios de la marcha, incontinencia esfinteriana y papilede-
ma. La tendencia de stos sintomas a presentarse duran-
te las mafianas, se debe a la capacidad reducida del sis-
tema ventricular dilatado para adaptarse a los efectos an-
tigravitatorios del decibito (20,26). Mis ain, la reten-
cion de CO2 durante el sueiio, especialmente en la fase
REM, provoca una elevacién adicional de la presi6n in-
tracraneana que se encuentra crénicamente clevada
(20,22).
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El desarrollo de papiledema es importante en los tu-
mores que conforman este grupo. La incidencia de pa-
piledema varia desde el 50 al 90% y es un signo precoz
que aparece en ¢l caso de cualquier tipo de tumor, siem-
pre que se localice de tal forma que interfiera con la cir-
culacién del LCR y produzca hidrocefalia. Por ésta
razén, los tumores que ocluyen el ITI y TV ventriculo,
acueducto cerebral los orificios de salida de LCR en la
fosa posterior, lo producen.

Otros sintomas incluyen diplopia y estrabismo, se-
cundarios al estiramiento por hidrocefalia o por afecta-
ci6n tumoral de los nervios abductores oculares debido a
hipertensién intracraneal es la forma miés frecuente de
afectacién oculomotora, aunque todos los nervios aculo-
motores pueden ser infiltrados por tumores que crezcan
a su nivel (20). Este signo, sin valor de localizacidn tu-
moral, debe evaluarse en forma especial en nifios con di-
plopia; éstos la compensan flexionando la cabeza lateral-
mente, hacia el lado contrario del nervio afectado. La
afectacién del ITI nervio craneal es menos frecuente y
tiene peor prondstico (12).

Por iltimo, sindromes con alteracién del equilibrio
en tumores del vermis cerebeloso; pardlisis de la mirada
vertical superior en los pinealomas; o defectos de los
discos épticos en los crdneofaringiomas, revelan ficil-
mente la localizacién del tumor sobre la linca media
(20,2230,

Los tumores que mas causan hipertension intracra-
neana sin signos focalizadores son: meduloblasotoma,
ependimoma de IV ventriculo, hemangioblastoma cere-
beloso, pinealoma, quiste coloide del III ventriculo y
craneofaringioma.

Pacientes con tumores cerebrales que provocan
sindromes intracraneales especificos. En éste grupo
de tumores los signos y sintomas de deteriorc mental ge-
neral y de hipertensién intracraneana, ocurren tardia-
mente o no se presentan. Diplopfa, paralisis facial y he-
miparesia, son una combinacién que debe hacer sospe-
char un tumor de tronco encefilico (20).

La combinacién de disfagia, disfonfa y desviacién
lingual, van a favor de afectacion de nervios craneales
bajos. Los ependimomas que sobrepasan los agujeros de
Luschka, pueden afectar a estos nervios craneales, mien-
tras que los astrocitomas troncoencefédlicos originan la
destruccidn de sus niicleos {20,32). Las molestias visua-
les pueden sugerir tumores de las vias 6pticas. El nistag-
mo se debe a una lesién cerebelosa o del tronco cerebral.
Las pardlisis oculomotoras son mas frecuentes en proce-
sos tumorales del tronco (12,20,22). Hipoacusia, paresia
facial, vértigo e hipoestesia trigeminal, son sintomas que
traducen lesiones en el dngulo ponto-cerebeloso (33).

La afectacién del tatlo hipofisiario provoca diabetes
insipida. Los tumores del surco y tracto olfatorio produ-
cen anosmia, sindrome de Foster-Kennedy y demencia,
como consecuencia de la compresién de las arterias ce-
rebrales anteriores y de los I6bulos frontales (1,9,19).
Los procesos tumorales del reborde esfenoidal, afectan
¢l seno cavernoso, provocando exoftalmos, parélisis de
la motilidad ocular, hiperestesia frontal e incluso hemi-
paresia, si hay compromiso de la arteria cardtida interna
(18,19,30,31).

La presencia de un sindrome de¢ galactorréa-ame-
norréa, enfermedad de Cushing y acromegalia obligan a
descartar un tumor hipofisiario. Los procesos isquémi-
cos ¢ hemorrdgicos de éstos tumores, explican la apo-
plegia pituitaria que clinicamente se caracteriza por ce-
falea sidbita, deterioro de la agudeza visual, oftalmo-
plejia y disminucién del nivel de conciencia (34,35,36).

Los tumores que producen manifestaciones clinicas
especificas son: crdneofaringioma, neurinomas aciisti-
¢0s y otros tumores del dngulo pontocerebeloso (menin-
giomas, neurinomas del trigémino, colesteatomas), ade-
nomas hipofisiarios, meningiomas del reborde esfenoi-
dal y tracto olfatorio, gliomas del tronco cerebral y cor-
domas y tumores que erosionan la base craneana.
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