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Resumen

Introduccioén: Los tumores primarios del sistema nervioso central (SNC) representan la segunda causa mas frecuente de
cancer en la infancia. La informacién nacional especifica sobre tumores del SNC es limitada.

Objetivo: Describir la frecuencia y las caracteristicas clinicas, epidemiolégicas y evolutivas de los pacientes menores
de 15 afos con tumores del SNC asistidos en el Servicio de Hemato-Oncologia Pediatrica del Hospital Pereira Rossell
durante el periodo 2017-2021.

Resultados: Se incluyeron 42 pacientes, el 59,5 % varones, con una mediana de edad al diagndstico de 6 afios. La locali-
zacion infratentorial fue la mds frecuente (52,4 %). Los sintomas predominantes fueron cefalea, vomitos e hipertension
endocraneana descompensada. El tiempo desde el inicio de sintomas al diagndstico fue de 0-365 dias (mediana de
16,5). Los astrocitomas (26,2 %) y los meduloblastomas (23,8 %) fueron los mas frecuentes. El tratamiento incluyé ciru-
gia en 85,7 %, quimioterapia en 55 % y radioterapia en 29%. La sobrevida global a tres afios fue de 62,5 %, sin diferencias
segun localizacién tumoral.

Discusioén: El perfil epidemiolégico observado coincide con series internacionales: Este estudio aporta la primera des-
cripcién nacional y refuerza la necesidad de optimizar los tiempos diagndsticos, incorporar estudios moleculares y
fortalecer el seguimiento integral, priorizando tanto la supervivencia como la calidad de vida.

Palabras clave: Neoplasias encefalicas. Sistema nervioso central. Tumores del sistema nervioso central. Pediatria.

Introduccidn o '
Cancer Observatory de la Organizacion Mundial de la

Los tumores primarios del sistema nervioso central gg),q (GLOBOCAN), para diciembre de 2025 se regis-
(SNC) constituyen, después de las neoplasias hema-  traran 24.900 casos nuevos en el grupo de 0 a 14 afios

tolégicas, el grupo mas frecuente de cancer en lain- 4 pjvel mundial, con una mortalidad de 12.400 casos
fancia y representan la causa mas comin de tumo- a3 ese mismo afio?.

res sélidos en nifios'. Segun estimaciones del Global
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En Uruguay, el estudio realizado por Morosini y co-
laboradores para el periodo 2011-2015 reporté una
incidencia de 21,7 casos por millén en el grupode 0 a
14 afios, con una supervivencia global neta del 79,6 %
para todos los tipos de cancer infantil. Del total de
casos, el 16,9 % correspondié a tumores del SNC3.

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) clasifica
los tumores del SNC considerando su localizacion,
extension, histologia, perfil inmunohistoquimico y
caracteristicas genético-moleculares, identificando
mas de 100 tipos y subtipos. Aproximadamente un
tercio se localiza en la fosa posterior, seguidos en fre-
cuencia por los supratentoriales, los medulares y, por
ultimo, los multifocales. Los tumores primarios mas
frecuentes en pediatria son el astrocitoma pilocitico
y el meduloblastoma’?45,

El diagndstico se basa en los hallazgos de la anam-
nesis, el examen fisico y los estudios de imagen, y se
confirma mediante el andlisis anatomopatoldgico y
molecular. Las manifestaciones clinicas son heterogé-
neasy, en algunos casos, inespecificas. Dependen de
la localizacion del tumor, la velocidad de crecimiento,
el tipo histoldgico, la edad del paciente y la presencia
de hipertensién endocraneana (HTE), obstruccién del
flujo del liquido cefalorraquideo (LCR), efecto de masa
o infiltracién®’.

El tratamiento requiere un abordaje multidisciplinario
e incluye cirugia, poliquimioterapia, radioterapia o la
combinacién de estas modalidades®°. La superviven-
cia global a cinco afios puede alcanzar hasta el 70 %".

En Latinoamérica, y particularmente en Uruguay, son
escasas las publicaciones que describen las caracte-
risticas de los tumores del SNC en la poblacion pedia-
trica. En este contexto, el presente estudio se propo-
ne caracterizar los casos asistidos en el Servicio de
Hemato-Oncologia Pediatrica del Hospital Pereira Ros-
sell, centro de referencia nacional para usuarios del sub-
sector publico y sede de la Unidad Nacional de Trasplan-
te de Médula Osea Pediatrica. Este servicio diagnostica
cada afo aproximadamente 100 nuevos casos de
cancer infantil y brinda apoyo para el diagndstico y se-
guimiento de todos los pacientes pediatricos del pais.

Objetivo

Describir la frecuencia y las caracteristicas clinicas,
epidemioldgicas y evolutivas de los pacientes meno-
res de 15 afios con tumores del SNC asistidos en el
Servicio de Hemato-Oncologia del Hospital Pediatrico
del Centro Hospitalario Pereira Rossell (CHPR) en el
periodo 2017-2021.

Metodologia

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo, re-
trospectivo en el que se incluyeron los pacientes de

1 mes a 14 afios con el diagndstico de tumor del SNC
asistidos en el CHPR en el periodo comprendido entre
el 1 de enero de 2017 y el 31 de diciembre de 2021.

Los pacientes fueron captados por el registro del Ser-
vicio de Hemato-Oncologia de dicho hospital. La fuen-
te de datos fue la historia clinica de cada paciente. De
cada caso se analizaron las siguientes variables epi-
demiolégicas: sexo, edad al momento del diagnédstico,
caracteristicas del tumor, localizacion, tipo y anatomia
patoldgica. Para la clasificacién se utilizé la propuesta
por la OMS del afio 20212, Entre las variables clinicas
se consideraron: sintomas asociados, tiempo entre el
diagnéstico y el debut de los sintomas, localizacion,
método diagndstico y tratamiento. Como variables
evolutivas se indagaron: secuelas postquirdrgicas in-
mediatas, dias de internacion, sobrevida a los 3 afos
y fallecimientos.

Las variables continuas se describieron mediante
media, mediana y rango, y las discretas mediante fre-
cuencias absolutas y relativas. La sobrevida global y
estratificada por localizacion tumoral se estimé me-
diante el método de Kaplan-Meier; para la compara-
cion de las curvas entre los grupos se utilizo la prueba
de log-rank. Se consideré estadisticamente significa-
tiva una p <0,05. Para el procesamiento de datos se
utilizé el software Rstudio.

La investigacién fue aprobada por el Comité de Etica
del Hospital Pereira Rossell. Se resguardé la confiden-
cialidad de los datos en todas las etapas del estudio.
Se solicité consentimiento informado verbal para in-
gresar a las historias clinicas y asentimiento del nifio
o adolescente cuando correspondia.

Resultados

Durante el periodo de estudio se registraron 42 pacien-
tes con tumores del SNC (7 en 2017, 12 en 2018, 6 en
2019, 8 en 2020 y 9 en 2021). Veinticinco eran varo-
nes (59,5%). Se encontré una proporcién masculino/
femenino de 1,5. La mediana de edad al diagndstico
fue de 6 afios (rango: 5 meses a 13 afios).

La localizacion mas frecuente de los tumores fue la
infratentorial, el 52,4% (n=22). La edad al diagndsti-
co segun la localizacion anatémica se describe en la
Tabla 1. En cuanto a grupos etarios, se observo que la
localizacion mas frecuente fue la infratentorial en el
rango de 1 a 5 afos (n=12), seguida del grupo de ma-
yores de 10 afios (n=5). Los tumores supratentoriales
fueron mas frecuentes en la franja etaria de escolares
de entre 6 y 10 afios (n=6).

Los sintomas asociados mas frecuentes fueron cefa-
lea, vdmitos e HTE descompensada. En la Tabla 2 se
muestra la frecuencia de los distintos signos y sinto-
mas con los que se presentaron los pacientes segun
la localizacion del tumor.
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Tabla 1. Edad al diagnéstico segun la localizacién anatémica de los tumores del sistema nervioso central. Periodo 2017-2021. (n=42).

Edad/Localizacién anatomica Supratentorial Infratentorial Diseminado Total
< 1 afio 3(7.1) 0 0 371
1 a5 afios 5(11,9) 12 (28,6) 0 17(40,5)
=6 a 10 afos 6 (14,3) 5(11,9) 1(24) 12(28,6)
> 10 afios 5(11,9) 5(11,9) 0 10(23,8)
Total 19 (45,2) 22 (52,4) 1(2,4) 42 (100)

Tabla 2. Sintomas asociados a los tumores del sistema nervioso central supratentoriales e infratentoriales. Periodo 2017-2021.

(n=41).

Signos-sintomas Supratentorial FA Infratentorial FA Total FA P
(FR%) (FR%) (FR%)
HTE descompensada 10 (24,4) 16 (39,0) 26 (63,4) NS
Cefalea 9(22) 15 (36,6) 24 (58,6) NS
Vémitos 9(22) 11 (26,8) 20 (48,8) NS
Ataxia 3(7.3) 11 (26,8) 14 (34,1) NS
Estrabismo 2(4,9) 3(7.3) 5(12,2) NS
Diplopia 2 (4,9) 0 (0,0) 2 (4,9) NS
Fotofobia 0(0,0) 2 (4,9) 2(4,9) NS
Nistagmo 1(2,4) 1(2,4) 2 (4,8) NS
Amaurosis 1(2,4) 1(2,4) 2 (4,8) NS
Paresia 5(12,2) 3(7,3) 8(19,5) NS
Torticolis 0(0,0) 6(14,6) 6 (14,6) 0,014
Alteracion de la conciencia 2(4,9) 2 (4,9) 4(9,8) NS
Convulsiones 4(9,8) 0(0,0) 4(9,8) 0,023
Incidental 2 (4,9) 1(2,4) 3(7,3) NS
Edema de papila 1(2,4) 1(2,4) 2 (4,8) NS
Regresion del desarrollo 1(2,4) 1(2,4) 2 (4,8) NS
Alteracion de la conducta 0(0,0) 1(2,4) 1(2,4) NS
Sindrome Cerebeloso 0(0,0) 1(2,4) 1(24) NS

El caso diseminado presentdé elementos de HTE
(cefalea, vomitos), ataxia y alteracién del nivel de
conciencia.

El diagndstico se realizé en un periodo variable
desde la aparicién de los sintomas. La mediana del
tiempo transcurrido desde el inicio de los sintomas
al diagnéstico fue de 16,5 dias (rango: 1-365 dias).
En 7 casos no se contaba con el dato y 2 corres-
pondieron a diagndsticos incidentales en pacientes
asintomaticos. De los 33 casos con datos disponi-
bles, el diagndéstico se realiz6 antes de transcurrir

un mes desde el inicio de los sintomas en 21 pa-
cientes (64%), sin mostrar diferencias segun su lo-
calizacién (10 supratentoriales, 10 infratentoriales y
1 diseminado).

En cuanto a los tipos de tumores, predominaron los
astrocitomas (n=11), pilociticos (n=6); de ellos, 4 eran
infratentoriales, anaplasicos (n=2), difusos (n=2), des-
moplasicos (n=1). En segundo lugar se encontraron
los meduloblastomas (n=10). En la Tabla 3 se muestra
la distribucién segun la anatomia patoldgica, localiza-
cién y grupo etario.
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Tabla 3. Comparacién entre la anatomia patolégica y la edad de los tumores del sistema nervioso central segun la clasificacion de la

OMS 2021, periodo 2017-2021 (n total = 41).

Grupo etario y localizacion anatomica
<1 afio 1-5 afios = 6-10 aiios > 10 aiios Total

Anatomia patoldgica Suprat. Infrat. Suprat. Infrat. Suprat. Infrat. Suprat. Infrat.
Astrocitoma 1 0 1 4 2 1 1 1 11
Meduloblastoma 0 0 0 6 0 2 0 2 10
Ependimoma 0 0 1 1 0 0 0 1 3
Glioblastoma 0 0 0 0 1 1 0 0 2
Papiloma de plexos coroideos 1 0 0 0 0 0 0 0 1
Pineoblastoma 1 0 1 0 0 0 0 0 2
Meningioma 0 0 0 0 0 0 1 0 1
Neuroectodérmico 0 0 1 1 0 0 0 0 2
Carcinoma de plexos coroideos 0 0 0 0 1 0 1 0 2
Glioma de bajo grado 0 0 0 0 1 0 0 0 1
Rossai Dorfman Ocular 0 0 0 0 0 0 1 0 1
Sin anatomia patoldgica 0 0 1 0 1 1 1 1 5
Total 3 0 5 12 6 5 5 5 41

Suprat: supratentorial; Infrat: infratentorial.

El estudio de imagen inicial mas frecuente fue la to-
mografia de craneo, realizada en 29 casos, mientras
que la resonancia magnética de craneo (RM) se realizé
en 13 pacientes.

Los tratamientos realizados fueron cirugia en 36
pacientes (85,7%), quimioterapia en 23 (55%) y radio-
terapia en 12 (29%).

Las secuelas postquirurgicas inmediatas se presen-
taron en 18 pacientes (43%). Entre ellas se observa-
ron déficit motor en 11 casos, crisis epilépticasen 4y
secuelas visuales en 3.

Durante el periodo de estudio se registraron 15 falle-
cimientos (36%). La sobrevida global a los 3 afios del
diagnéstico fue del 62,5% (Figura 1). No se observa-
ron diferencias estadisticamente significativas en la
sobrevida al estratificar por localizacién del tumor
(Figura 2).

Discusion

El presente estudio contribuye a la caracterizacién
clinica, epidemioldgica y evolutiva de los tumores del
SNC en pacientes pediatricos asistidos en el princi-
pal centro de referencia nacional para enfermedades
hemato-oncolégicas del subsector publico en Uru-
guay. Los resultados obtenidos son consistentes con

lo reportado en series regionales e internacionales.
Se observo un predominio del sexo masculino y una

mediana de edad al diagndstico de 6 anos, con la
mayor frecuencia de casos en menores de 10 afos.
La localizacion infratentorial fue la mas frecuente, lo
que también coincide con el patrén descrito a nivel
global, donde aproximadamente un tercio de los tu-
mores se ubican en la fosa posterior, seguidos por los
supratentoriales’2561314,

El intervalo entre el inicio de los sintomas y el diagnos-
tico mostré un rango amplio. En primer lugar, se trata
de un dato que puede variar segun el reporte del inicio
de los sintomas, que cuando son menos severos pue-
den pasar inadvertidos. Por otro lado, en este trabajo
no se diferencio si el retraso ocurrié en la consulta o
en el proceso diagnostico. Tampoco se buscaron co-
rrelaciones con la edad del nifio ni con el tipo histolo-
gico del tumor. No obstante, las demoras mas prolon-
gadas podrian explicarse por la presencia de sintomas
iniciales inespecificos, por antecedentes clinicos que
llevaron a interpretaciones diagnésticas alternativas
o por la historia natural del tumor. La aparicién de los
sintomas clinicos no permite determinar con precision
el inicio del crecimiento tumoral, dado que este depen-
de de factores como la velocidad de crecimiento, el
tipo histoldgico y la localizacién, especialmente en re-
lacién con el compromiso de estructuras neurologicas
especificas. Sintomas mas agudos y severos desde
el inicio, principalmente elementos de HTE, generan
mayor celeridad para el diagndstico®'>1617.
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Figura 2. Sobrevida a los 3 afios estratificada por localizacién tumoral.

Por otro lado, al analizar la mediana del tiempo trans-
currido desde el inicio de los sintomas al momento
del diagnéstico (16,5 dias), esta parece ser corta si se
considera que la mayoria de los pacientes presentaron
HTE descompensada. Es probable que este valor esté
diluido por la presentacidén subaguda de tumores de
bajo grado’.

En esta serie, los sintomas asociados identificados
fueron variados y algunos se comparten con enfer-
medades frecuentes en la infancia, lo que puede lle-
var al planteo de diagnoésticos diferenciales iniciales.
Predominaron la cefalea, los vomitos y la HTE des-
compensada, sin diferencias significativas segun
la localizaciéon tumoral. La torticolis se presento
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exclusivamente en tumores infratentoriales, mien-
tras que las convulsiones fueron mas frecuentes en
tumores supratentoriales, hallazgo también descrito
por otros autores y atribuible al compromiso cortical
directo en estos ultimos.

A pesar de que en esta serie no se encontraron diferen-
cias significativas, la ataxia es mds caracteristica de
los tumores infratentoriales y la hemiparesia es mas
frecuente en los supratentoriales, como lo reporta la
literatura®. Una limitacion del estudio es que la eva-
luacién de la presentacion clinica se realizé en forma
retrospectiva, basada en los registros de las historias
clinicas elaboradas por los clinicos actuantes, y no a
través de una identificacion sistematizada, homogé-
neay controlada por los investigadores.

La anatomia patoldgica revelé un predominio de
astrocitomas, principalmente pilociticos, seguidos
por meduloblastomas, un patron esperable segun
lo reportado por la bibliografia™*®'°. La ausencia de
caracterizacion molecular durante el periodo de es-
tudio constituye una limitacion relevante, dado que la
clasificacion actual de la OMS incorpora marcadores
genético-moleculares con impacto prondstico y tera-
péutico. Actualmente, en el centro donde se realizé
la investigacion, se ha incorporado la realizacion sis-
tematica de estos estudios, lo que ha permitido una
mejor estratificacion de riesgo y un abordaje terapéu-
tico mas preciso.

La mayoria de los pacientes recibio6 tratamiento qui-
rurgico, asociado en muchos casos a quimioterapia y,
en menor proporcion, a radioterapia. Esta estrategia
multidisciplinaria sigue las recomendaciones interna-
cionales que priorizan la reseccion completa, siempre
que sea posible, complementada con terapias adyu-
vantes segun el tipo histoldgico, la edad del paciente
y la extensién tumoral. Evitar la utilizacion de radiote-
rapia en menores de 3 afios se alinea con la necesi-
dad de minimizar secuelas neurolégicas y endocrinas
a largo plazo. Estos pacientes requieren trasplantes
autologos de progenitores hematopoyéticos, que les
permiten recibir quimioterapia a dosis altas de forma
segura®1,

Las secuelas postquirurgicas inmediatas fueron fre-
cuentes, predominando el déficit motor, las crisis
epilépticas y las alteraciones visuales. Este hallazgo
coincide con lo reportado en otras series y resalta la
necesidad de rehabilitacion, apoyo neurocognitivo y
control endocrinoldgico, dado que muchas de estas
complicaciones persisten o se manifiestan a mediano
y largo plazo?. En esta serie se evaluaron unicamente
las secuelas inmediatas postquirurgicas.

La mortalidad global y la sobrevida a tres afos se
encuentran dentro del rango reportado en series de
paises de ingresos medios, aunque por debajo de los

resultados observados en centros de alto volumen de
paises desarrollados, donde la sobrevida global puede
alcanzar el 70 % a 5 anos. Se observd una tendencia,
aunque no estadisticamente significativa, a menor so-
brevida en tumores infratentoriales, hallazgo esperable
por su comportamiento clinico mas agresivo?''.

Entre las fortalezas del estudio se destaca que cons-
tituye la primera descripcion sistematica de tumores
del SNC en poblacién pediatrica en un centro de refe-
rencia nacional, lo que aporta informacién valiosa para
la planificacion de recursos y estrategias de atencion.
Sin embargo, presenta limitaciones inherentes a su
diseno retrospectivo, el tamafio muestral reducido y
la ausencia de datos moleculares, lo que limita la po-
sibilidad de realizar analisis prondsticos mas precisos.

Nuestros hallazgos refuerzan la necesidad de opti-
mizar los tiempos diagndsticos, incorporar de forma
universal la caracterizacion molecular en la practica
clinica y garantizar un seguimiento integral de los
pacientes, orientado no solo a la supervivencia, sino
también a la calidad de vida. Asimismo, este trabajo
sienta las bases para futuros estudios multicéntricos
que permitan ampliar la evidencia local y regional
sobre esta patologia.
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Clinical, epidemiological and outcome characteristics of patients with central
nervous system tumours at the Hospital Pediatrico Centro Hospitalario Pereira
Rossell (2017-2021)

Abstract

Introduction: Primary central nervous system (CNS) tumors represent the second most frequent cause of cancer in child-
hood. National data specifically focused on pediatric CNS tumors remain limited.

Objective: To describe the frequency and the clinical, epidemiological, and outcome characteristics of patients under
15 years of age with CNS tumors treated at the Pediatric Hemato-Oncology Service of Pereira Rossell Hospital between
2017 and 2021.

Results: A total of 42 patients were included, 59.5% male, with a median age at diagnosis of 6 years. The most common
tumor location was infratentorial (52.4%). The predominant symptoms were headache, vomiting, and decompensated
intracranial hypertension. The time from symptom onset to diagnosis ranged from 0 to 365 days (median 16.5). Astro-
cytomas (26.2%) and medulloblastomas (23.8%) were the most frequent histological types. Treatment included surgery
in 85.7% of cases, chemotherapy in 55%, and radiotherapy in 29%. Overall survival at three years was 62.5%, with no
significant differences according to tumor location.

Discussion: The epidemiological profile observed is consistent with international series. This study provides the first
national description and highlights the need to optimize diagnostic times, incorporate molecular studies, and strengthen
comprehensive follow-up, focusing not only on survival but also on quality of life.

Keywords: Brain neoplasms. Central nervous system. Central nervous system tumors. Pediatrics.

Caracteristicas clinicas, epidemioldgicas e evolutivas dos pacientes portadores de
tumores do sistema nervoso central no Hospital Pediatrico do Centro Hospitalar
Pereira Rossell (2017-2021)

Resumo

Introdugdo: Os tumores primarios do sistema nervoso central (SNC) representam a segunda causa mais frequente de
cancer na infancia. As informagdes nacionais especificas sobre tumores do SNC sao limitadas.

Objetivo: Descrever a frequéncia e as caracteristicas clinicas, epidemioldgicas e evolutivas de pacientes menores de
15 anos com tumores do SNC atendidos no Servigo de Hemato-Oncologia Pediatrica do Hospital Pereira Rossell durante
o periodo de 2017-2021.

Resultados: Foram incluidos 42 pacientes, sendo 59,5 % do sexo masculino, com mediana de idade ao diagndstico de
6 anos. A localizagdo infratentorial foi a mais frequente (52,4 %). Os sintomas predominantes foram cefaleia, vomitos
e hipertensao intracraniana descompensada. O tempo desde o inicio dos sintomas até o diagnostico variou de 0-365
dias (mediana de 16,5). Astrocitomas (26,2 %) e meduloblastomas (23,8 %) foram os tipos histolégicos mais frequentes.
0 tratamento incluiu cirurgia em 85,7 %, quimioterapia em 55 % e radioterapia em 29 %. A sobrevida global em trés anos
foi de 62,5 %, sem diferengas segundo a localizagdo tumoral.

Discussao: O perfil epidemioldgico observado é compativel com séries internacionais. Este estudo apresenta a primeira
descrigao nacional e reforga a necessidade de otimizar os tempos diagnésticos, incorporar estudos moleculares e for-
talecer o acompanhamento integral, priorizando tanto a sobrevida quanto a qualidade de vida.

Palavras-chave: Neoplasias encefalicas. Sistema nervoso central. Tumores do sistema nervoso central. Pediatria.




