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Astrocitoma pilocitico cerebeloso
Estudio de cohorte retrospectivo evaluando el resultado
funcional postoperatorio, el mutismo y la hidrocefalia.
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RESUMEN

Objetivo: Analizar una serie de pacientes pediatricos con APc evaluando factores que puedan modificar el desenlace en
cuanto a “outcome” neurolégico, mutismo e hidrocefalia.

Materiales y métodos: Estudio unicéntrico, de cohorte retrospectivo, de pacientes quirdrgicos con APc y al menos 12 meses
de seguimiento. Se evaluaron factores clinicos, imagenolégicos y quirdrgicos, histopatologia y adyuvancia. El resultado clinico
se categorizé mediante la FSS y Bloom-Scale a corto y largo plazo.

Resultados: Se incluyeron un total de 100 pacientes con un seguimiento medio de 53,9 meses, sin predileccion por sexo

y con una edad media de 7,6 afos. La localizacién mas frecuente fue central y el 24% de los tumores present6 invasion
troncoencefdlica. 79 pacientes presentaban hidrocefalia al diagnéstico y 48% requirieron tratamiento preoperatorio. Se logré
RT en el 67% de los casos. Se observé mutismo en 15 pacientes, asociado estadisticamente a la localizacion, la invasion
pontina, el BSm preoperatorio y la meningitis/ventriculitis postoperatoria.

El “outcome” funcional se correlacion6 con complicaciones como meningitis/ventriculitis y hematoma cerebeloso, mutismo y
recurrencia. Se observo recurrencia en el 26% de los casos y la reintervencion quirdrgica fue la terapéutica elegida.
Conclusion: El tratamiento de los APc en pacientes pediatricos se asocia a resultados relativamente favorables. La recidiva,
el mutismo y las complicaciones quirdrgicas juegan un valor pronéstico en el desenlace y por lo tanto deben manejarse
adecuadamente. Debe considerarse el tratamiento temprano con intencién de RT, optando, de no ser posible, dejar un
residuo tumoral por sobre el dafio neuroldgico. El tratamiento de la hidrocefalia en instancia preoperatoria requiere un manejo
individualizado.

Palabras llave: Astrocitoma pilocitico cerebeloso; Nifios; Outcome del tratamiento; Mutismo; Hidrocefalia.

ABSTRACT

Objective: Analyze a series of pediatric patients with cPAs evaluating factors that may determine the final outcome in terms of
neurological status, mutism and hydrocephalus.

Materials and methods: Single Center, retrospective study of a cohort of surgical patients with cPA and a minimum of 12
months follow-up. Clinical, imaging and surgical features, histopathology and adjuvancy were assessed. Patient’s clinical
outcome was categorized using the FSS and Bloom-Scale at short and long term.

Results: A total of 100 patients with a mean follow-up of 53.9 months were included. 54% of the analyzed population was
female and the mean age was 7.6 years. The most frequent location was central and 24% of tumors were associated with
brainstem invasion. Hydrocephalus was present in 79 patients at diagnosis requiring preoperative treatment in 48% of cases.
GTR was achieved in 67% of patients. Mutism was observed in 15 patients and statistically associated with location, pontine-
invasion, preoperative Bloom-score and postoperative meningitis/ventriculitis.

Functional outcome correlated to complications such as meningitis/ventriculitis and cerebellar hematoma, mutism and
recurrence.

Recurrence was seen in 26% of cases and reoperation was the therapeutic chosen followed by chemotherapy in almost half of
patients.

Conclusion: The treatment of cPA in pediatric patients results in relatively favorable outcomes. Recurrence, mutism and
surgical complications have shown significant prognostic value for outcome and should therefore be adequately managed.
Early treatment with the intention of achieving GTR should be considered, accepting leaving residual tumor against neurologic
harm on the contrary. Carefully tailored decisions should be taken when dealing with hydrocephalus at a prior instance.

Keywords: Cerebellar Pilocytic astrocytoma; Children; Treatment outcome; Mutism; Hydrocephalus.

INTRODUCCION

ra linea con buenos resultados a largo plazo"**. La adyu-

vancia se basa principalmente en la quimioterapia y suele

Los astrocitomas pilociticos pedidtricos son uno de los tu-  emplearse en caso de reseccién subtotal (RST) en tumo-

mores del SNC (Sistema Nervioso Central) m4s frecuen-
tes en la infancia. Representan del 15 al 25 % de todos los
tumores del SNC pedidtricos y 25 al 35 % de los tumo-
res de fosa posterior infantiles, con una incidencia méxi-
ma entre los 6 y los 8 afios de edad, no habiendo predi-
leccién por sexo!. Corresponde a un tumor benigno que
se clasifica como Grado I de la OMS?2. La reseccién qui-
rirgica completa es el objetivo del tratamiento de prime-

res extensos, progresiéon y recurrencial. Sin embargo, in-
cluso en casos de RST, el prondstico es favorable con es-
tabilizacién e incluso regresiéon tumoral™**. El resultado
quirtrgico se puede analizar en un seguimiento corto en
términos del grado de reseccién, complicaciones postope-
ratorias, mutismo y tratamiento de la hidrocefalia; y en
largo plazo en funcién de los déficits neurolégicos perma-
nentes, los trastornos cognitivos, la calidad de vida, las ta-
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Figura 1. Imagenes ilustrativas de RM ponderadas en T1 (A,D), T1+ gadolino (B,E) y T2 (C,F), comparando una lesién predominantemente hemisférica y quistica con
efecto de masa y desplazamiento troncal (flecha roja) (A;C), con otra central y sélida con invasion troncal (flecha amarilla) (D:F). En el primer caso es mas factible lograr
la RT y menor riesgo de requerimiento de manejo post operatorio de hidrocefalia o recurrencia, mientras que en el segundo presenta un mayor riesgo de RST, mutismo
y necesidad de manejo postoperatorio de hidrocefalia o recurrencia.

sas de supervivencia y la recurrencia, entre otros factores.
El propésito de este estudio es analizar nuestra serie de
pacientes pedidtricos con APcs evaluando caracteristicas
demogrificas, clinicas, de neuroimagen, histopatologia,
manejo y complicaciones que puedan modificar o deter-
minar el resultado final en cuanto al estado neurolégico,
mutismo e hidrocefalia.

MATERIALESY METODOS

Estudio unicéntrico, retrospectivo analitico de una cohor-
te de pacientes quirdrgicos con diagnéstico de cPA inter-
venidos entre enero de 2008 y enero de 2021 en el Hos-
pital Dr. Juan. P. Garrahan, Buenos Aires, Argentina. Se
excluyeron pacientes con menos de 12 meses de segui-
miento. Se analizaron caracteristicas demogréficas, cli-
nicas, neuroimdgenes, quirdrgicas, histopatologia y ad-
yuvancia. El resultado clinico final de los pacientes se
categorizé utilizando la escala de Bloom modificada y las
escalas F'SS en la primera evaluacién, antes del alta y ulti-

ma evaluacién. La recurrencia, SLP y mortalidad también
fueron analizadas. Las tablas 1 y 2 resumen las variables
incluidas. Se revisé la literatura sobre esta entidad acorde
al diagnéstico, presentacién y manejo a fin de comparar
otras series y resultados a largo plazo.

Protocolos de estudio y definiciones
Se incluyeron pacientes menores de 18 afios.

Todos los pacientes fueron estudiados con resonancia
magnética y tomografia computarizada cerebrales con
contraste pre y postoperatorios. Aproximadamente el 80%
de los pacientes también fueron estudiados con resonancia
magnética espinal.

Los tumores centrales se definieron como aquellos
emergiendo del vermis/paravermis o localizados en el IV
ventriculo. Los tumores originados en un hemisferio cere-
beloso con crecimiento medial y compresién del IV ven-
triculo no entran en esta categoria. (Figura 1)

Los tumores sélidos se categorizaron como lesiones cuyo
componente sélido corresponde a més del 90% de su na-

ASTROCITOMA PILOCITICO CEREBELOSO. ESTUDIO DE COHORTE RETROSPECTIVO EVALUANDO EL RESULTADO FUNCIONAL POSTOPERATORIO, EL

MUTISMO Y LA HIDROCEFALIA.

142

Ruella Mauro, Giovannini Sebastian Juan Maria, Pirozzi Chiusa Christian, Pérez Zabala Joaquin



REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3: 141-153 | 2022

PREMIO JUNIOR

é - H

Figura 2. Cortes sagitales de RM de pacientes con APcs asociados a invasion troncoencefalica a distintos niveles: mesencefalica (A), pontina (B) y bulbar (C), con sus

controles postoperatorios respectivos (E:G) sefialando remanentes tumorales (flechas roja, verde y amarilla). La figura D demuestra una lesion predominantemente s6-
lida y central que comprime pero no invade el tronco, la cual pudo ser completamente resecada (H).

turaleza. Se englobaron las lesiones quisticas indepen-
dientemente de su presencia o ausencia de nédulo mural o
componente sélido. (Figura 1,2)

RESULTADOS

Se analizaron 193 estudios de imagenes cerebrales nor-
males: 115 TC y 78 RM. Los estudios de TC incluye-
ron a 56 mujeres con una edad media de 68,29 afios (DE
+19,92) y 59 hombres con una edad media de 62 afios (DE
+14,85). Los estudios de RM incluyeron a 41 mujeres con
una edad media de 45 afios (DE +14,00) y 37 hombres con
una edad media de 53,46 afios (DE +19,13)

Los resultados obtenidos en los estudios de T'C fue-
ron para la distancia A: media 2,1065 cm (DE +0,5339)
con un rango de 1 a 3,48 cm; para la distancia B: media
2,2677 cm (DE +0,6744) con un rango de 1,078 a 4,615
cm; y finalmente para la distancia C: media 1.765 cm (DE
+0,948) con un rango de 1 2 9.595 cm.

Los resultados obtenidos en los estudios de RM fueron
para la distancia A: media 1,7148 cm (DE +0,497), con
un rango de 1,039 a 3,76 cm; para la distancia B: media
2,1197 cm (DE +0,6071) con un rango de 1,022 a 4,085
cm; y finalmente para la distancia C: media 1,5321 cm
(DE +0,3417), con un rango de 1,03 a 2,92 cm (estas va-
riables y el resto de las mismas se analizan en la tabla I).

Los resultados del anilisis estadistico de los datos obte-
nidos en las pruebas de Mann- Whitney mostraron dife-
rencias estadisticamente significativas relacionadas con la
edad en las mediciones A y B realizadas en TC (los resul-

tados de las distancias A y B medidas en TC fueron mis
altas en personas menores de 65 afios ). Asimismo, tam-
bién se encontraron diferencias estadisticamente signifi-
cativas relacionadas con el tipo de estudio en la medida
A (los resultados de la distancia A fueron mds altas en los
estudios de TC). (Tabla I y graficos I y II)

El volumen se calculé midiendo los didmetros transver-
sal, cefalocaudal y anteroposterior de la RM con contraste
preoperatoria divididos por 2 [(A + B + C) + 2].

El grado de reseccién se categorizé como reseccién to-
tal (RT), reseccién casi total (RCT), reseccién subtotal
(RST) basada en la observacién intraoperatoria del neu-
rocirujano y RM con gadolinio postoperatoria analizada
por especialistas en neuroimdgenes (Figura 2). La RT co-
rrespondié a los casos en los que todos los hallazgos de
imagen postoperatorios fueron negativos de acuerdo con la
apreciacién de los neurocirujanos. La RCT correspondié
mayoritariamente a los casos en los que quedé un residuo
tumoral minimo < 2%, como en los casos de invasién del
IV ventriculo, o cuando se consideré reseccién completa,
pero ain se identificaron restos minimos en la RM posto-
peratoria. RST, consecuentemente corresponde a cual-
quier reseccién que no alcanzaba los criterios anteriores.

La presentacion clinica de todos los pacientes y el resul-
tado postoperatorio mediato (15 dias después de la ciru-
gia aproximadamente) y tardio (Gltima evaluacién), fue-
ron evaluados mediante la Escala de Bloom y el FSS
(Functional Status Scale).

Las puntuaciones de la escala de Bloom*® se definieron
de la siguiente manera: Grado 1 = sin discapacidad, Gra-
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TABLE 1. RESUMEN DE LAS CA,RACTEF(I'STICAS DE LOS
PACIENTES Y PRESENTACION CLINICA.

Categorias Total (N=100)

Edad a la cirugia

Media (DS) 7.63 (3.93)
. : 7.00[1.00,

Mediana [Min, Max] 18.0]

Sexo

Masculino 46 (46.0%)

Femenino 54 (54.0%)

Presentacion clinica

Incidental

No 96 (96.0%)

Si 4 (4.0%)

Nausea/Vémitos

No 33 (33.0%)

Si 67 (67.0%)

Cefalea

No 25 (25.0%)

Si 75 (75.0%)

Ataxia

No 27 (27.0%)

Si 73 (73.0%)

Rigidez de nuca/Cervicalgia

No 97 (97.0%)

Si 3 (3.0%)

Mareos/Vértigo

No 82 (82.0%)

Yes 18 (18.0%)

Sintomas visuales

No 65 (65.0%)

Diplopia 17 (17.0%)

Visién borrosa 18 (18.0%)

Torticollis

No 94 (94.0%)

Si 6 (6.0%)

Otros

Ninguno 87 (87.0%)

Disartria 3 (3.0%)

Convulsiones 2 (2.0%)

Hemiparesia 2 (2.0%)

Tinnitus/Paresia facial 3 (3.0%)

Pérdida de conciencia 3 (3.0%)

do 2 = discapacidad leve pero con un estilo de vida activo,
Grado 3 = discapacidad parcial con una capacidad reduci-
da para cuidarse a si mismo y Grado 4 = discapacidad gra-
ve con incapacidad para el autocuidado.

La puntuacién FSS es una escala validada para dife-
rentes edades pedidtricas desarrollada por un proceso de
consenso multidisciplinario en el que se evaldan seis do-
minios de funcionamiento que incluyen estado mental,

sensorial, comunicacién, motor, alimentacién y respirato-
rio; con valores que van desde normal: 1 hasta disfuncién
muy grave: 5. El resultado final del examen va desde un
valor minimo de 6 hasta un maximo de 30, y se categori-
za como: resultado bueno <=7, resultado moderado 8-15y
resultado malo >=16.6

La hidrocefalia se definié y calculé en base al indice de
Evans. Se consideré normal un cociente < 0,3.

Anilisis estadistico

Se asumié la distribucién normal de los datos en base al
Teorema del Limite Central. Las variables categéricas
son presentadas como frecuencias absolutas y relativas, las
variables continuas como media y desvio estindar. Para
evaluar la relacién entre las diferentes variables indepen-
dientes y la variable resultado, la FSS tardia y postope-
ratoria, se utilizé un andlisis de regresién lineal. Los su-
puestos se verificaron previo al andlisis. <0,05 p se utilizé
como valor de corte para la significancia. Para el andlisis
estadistico se empleé el programa R 4.1.2. Para evaluar
las variables independientes categoricas, el advenimiento
del mutismo y tratamiento de la hidrocefalia postoperato-
ria, se empled una regresién logistica. Se eligieron las va-
riables dependientes que demostraron una correlacién in-
dividual significativa con base en las pruebas de Pearson,
Chi Square y Fisher. <0,05 se utilizé como valor de cor-
te para la significancia. Las variables dependientes selec-
cionadas se emplearon en un andlisis de regresién logisti-
ca multivariado para demostrar la importancia general y
determinar el OR.

RESULTADOS

Se incluyeron un total de 100 pacientes con un seguimien-
to medio de 53,9 meses (rango 12-156). El 54% de la po-
blacién analizada era de sexo femenino y la edad media fue
de 7,6 afos. La localizacién mis frecuente fue la central
(64%), y 29% de los casos correspondi6 a lesiones sélidas.
El 24% de los tumores se asocié con invasién del tronco
encefalico o de los pedunculos cerebelosos (Figura 2).

El sintoma inicial m4s frecuente fue la cefalea (75%), se-
guido de ataxia o alteracién de la marcha (73%) y nduseas/
vémitos (67%). La presentacion clinica preoperatoria de-
mostré una puntuacién de Bloom media de 2,46 (0,57) y
una FSS media de 7,28 (0,877). 79 pacientes presentaban
hidrocefalia al diagnéstico y 48% requirieron tratamiento
preoperatorio. Las principales caracteristicas de la pobla-
cién analizada y los hallazgos imagenoldgicos se resumen

en las Tablas 1y 2.

CONCLUSIONES
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TABLE 2. RESUMEN DE HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS, MANEJO TERAPEUTICO Y RESULTADOS QUIRURGICOS.

Categorias Total (N=100)
Topografia

Central 64 (64.0%)
Eccentrico 36 (36.0%)
Solido/Quistico

Sdlido 29 (29.0%)
Quistico 71 (71.0%)
Hidrocefalia

No 21 (21.0%)
Si 79 (79.0%)
Realce con contraste

No 16 (16.0%)
Si 84 (84.0%)
Diseminacion

No 90 (90.0%)
Si 10 (10.0%)
Compromiso tronco encefalico

No 37 (37.0%)
Invasion

Bulbar 15 (15.0%)
Pontina 6 (6.0%)
Mesencefalica 3 (3.0%)
Compression 39 (39.0%)
Diametro Max.

Media (DS) 4.78 (1.31)
Mediana [Min, Max] 5.05 [1.40, 7.60]
Faltante 22 (22.0%)
Volumen

Media (DS) 47.0 (31.5)
Mediana [Min, Max] 43.3 [1.30, 144]
Faltante 22 (22.0%)
Bloom score preoperatorio

Media (DS) 2.46 (0.576)

Mediana [Min, Max]

FSS preoperatorio

Media (SD)

Mediana [Min, Max]
Craniectomia/Craneotomia

2.00[1.00, 4.00]

7.28 (0.877)
7.00[6.00, 11.0]

Suboccipital medial 80 (80.0%)
Paremediano 16 (16.0%)
Retrosigmoideo 4 (4.0%)
Abordaje

Transcortical 39 (39.0%)
TVM 14 (14.0%)
Transvermiano 46 (46.0%)
SCIT 1(1.0%)
Grado de reseccion

RT 67 (67.0%)
RCT 19 (19.0%)
RST 14 (14.0%)

Categorias Total (N=100)
Complicaciones

Ninguna 79 (79.0%)
Fistula/Pseudomeningocele 7 (7.0%)
Hematoma Subdural/Epidural 5(5.0%)
Hematoma cerebeloso 1(1.0%)
No Quirurgica 8 (8.0%)
Infecciones

No 85 (85.0%)
SSI 2 (2.0%)
Meningitis/ventriculitis 13 (13.0%)
Abscess 1(1.0%)
Tratamiento preoperatorio de hidrocefalia
Ninguno 62 (62.0%)
DVE 18 (18.0%)
TVE 14 (14.0%)
Shunt VP/VA 6 (6.0%)
Tratamiento postoperatorio de hidrocefalia
Ninguno 63 (63.0%)
DVE 3 (3.0%)
Shunt VP/VA 20 (20.0%)
TVE 12 (12.0%)
Ommaya 2 (2.0%)
Bloom Score postoperatorio

Media (DS) 2.51 (0.674)

Mediana [Min, Max]
FSS postoperatorio
Media (DS)

Mediana [Min, Max]
Bloom Score tardio

2.00 [2.00, 4.00]

7.70 (1.67)
7.00[6.00, 18.0]

Media (DS) 1.53 (0.627)
Mediana [Min, Max] 1.00 [1.00, 4.00]
FSS tardio

Media (DS) 6.33 (0.620)
Mediana [Min, Max] 6.00 [6.00, 9.00]
Mutismo

No 85 (85.0%)

Si 15 (15.0%)
Recurrencia/Progresion

No 74 (74.0%)

Si 26 (26.0%)
Recirugia

No 74 (74.0%)

Si 26 (26.0%)
Mortalidad

No 100 (100%)
Follow up

Media (DS) 53.9 (36.6)

Mediana [Min, Max] 47.0[12.0, 156]
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TABLE 3. RESUMEN DE LAS VARIABLES RELACIONADAS CON MUTISMO.

Caracteristica

Edad a la cirugia
Sexo

Masculino

Femenin

Bloom score preoperatorio
1

2

3

4

FSS preoperatorio
6

7

8

9

11

Topografia

Central

Eccentrico
Sélido/Quistico
Sélido

Quistico
Hidrocefalia
Diseminacion
Compromiso troncoencefalico
No

Invasion bulbar
Invasién pontina
Invasion mesencefalica
Compresion
Volumen

Abordaje
Transcortical

TVM
Transvermiano
SCIT

Grado de reseccion
RT

RCT

RST

Tratamiento preoperatorio de hi-

drocefalia
Ninguno

DVE

TVE

Shunt

Ki 67%

<5%

5-10$

>=10%
Complicaciones

No, N = 851
7.0 (4.8,10.0)

37 (44%)
47 (56%)

1(1.2%)
52 (62%)
29 (35%)
2 (2.4%)
17 (20%)
36 (43%)
28 (33%)
2 (2.4%)
1(1.2%)

49 (58%)
35 (42%)

22 (26%)
62 (74%)
64 (76%)
10 (12%)

35 (42%)
14 (17%)
1(1.2%)
3 (3.6%)
31 (37%)
45 (18, 65)

39 (46%)
12 (14%)
33 (39%)
0 (0%)

59 (70%)
15 (18%)
10 (12%)

57 (68%)
10 (12%)
12 (14%)
5 (6.0%)

37 (51%)
18 (25%)
18 (25%)

Si, N = 151
7.0 (5.0, 12.2)

9 (56%)
7 (44%)

0 (0%)

3 (19%)
12 (75%)
1 (6.2%)

2 (12%)
4 (25%)
9 (56%)
1(6.2%)
0 (0%)

15 (94%)
1(6.2%)

7 (44%)
9 (56%)
15 (94%)
0 (0%)

2 (12%)
1(6.2%)
5 (31%)

0 (0%)

8 (50%)
36 (23, 44)

0 (0%)

2 (12%)
13 (81%)
1 (6.2%)

8 (50%)
4 (25%)
4 (25%)

5 (31%)
8 (50%)
2 (12%)
1(6.2%)

8 (62%)
4 (31%)
1(7.7%)

p-value2

0.6
0.4

0.3

0.2

0.2
0.4
<0.001

0.3

<0.001

0.2

0.4
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Ninguna 71 (85%)
Fistula/Pseudomeningocele 5 (6.0%)
Hematoma subdural/epidural 4 (4.8%)

Hematoma cerebeloso 0 (0%)
No quirurgicas 4 (4.8%)
Infecciones

No 74 (88%)
1SQ 2 (2.4%)
Meningitis/ventriculitis 6 (8.3%)
Abscess 1(1.2%)
Bloom Score postoperatorio

2 57 (68%)
3 23 (27%)
4 4 (4.8%)
FSS postoperatorio

6 16 (19%)
7 44 (52%)
8 16 (19%)
9 5 (6.0%)
10 1(1.2%)
11 2 (2.4%)
12 0 (0%)
18 0(0%)
Recurrencia/Progresién 20 (24%)
Recirugia 20 (24%)

En este trabajo hemos medido la distancia entre 3 regio-
nes del CC y el borde libre de la HC en estudios de imé-
genes cerebrales normales y hemos realizado un andlisis
estadistico en funcién de la edad, el tipo de estudio y el
sexo de los pacientes.

Podemos afirmar con datos objetivos que existe una dis-
tancia desde el borde libre de la HC hasta la rodilla y el
cuerpo del CC de al menos lcm, tanto en estudios de TC
como de RM. Asimismo, podemos afirmar que existen
diferencias estadisticamente significativas relacionadas
con la edad y con el tipo de estudio.

Creemos que nuestro trabajo aporta informacién impor-
tante, ya que no encontramos publicaciones que realicen
un anilisis estadistico en relacién a la distancia entre el
CCy el borde libre de la HC y destaquen su potencial im-
plicancia quirdrgica, en una poblacién de nuestro pais ni
tampoco de américa latina. Estos datos podrian ser im-
portantes para futuros estudios relacionados con la plani-
ficacién quirdrgica donde estén involucradas estas dos es-
tructuras.

La RT se logré en el 67% de los casos. La craneotomia
suboccipital medial se empleé en el 80 % y el abordaje
transvermiano fue la via mds frecuentemente empleada en
el 46 % de los casos.

Se observaron complicaciones postoperatorias en el 21%
de los casos. Las infecciones fueron la complicacién mds

9 (56%)
0 (0%)
7 (44%)
0 (0%)
<0.001
1 (6.2%)
11 (69%)
4 (25%)
<0.001
0 (0%)
0 (0%)
1 (6.2%)
8 (50%)
4 (25%)
1 (6.2%)
1 (6.2%)
1 (6.2%)
6 (38%)
6 (38%)

0.3
0.2

frecuente (15%), de las cuales 13 se asociaron a meningi-
tis. La segunda complicacién en frecuencia correspondié
a fistula de LCR/pseudomeningocele, observada en 7 pa-
cientes, de los cuales uno requirié tratamiento quirdrgico.
Se observé mutismo en el 15% de los pacientes. Las carac-
teristicas quirdrgicas se resumen en la Tabla 2.

Se observé recurrencia o progresién tumoral en un 26
% de los casos. De estos pacientes, 6 tenian RT previa
(8,9%). La reoperacion fue el tratamiento elegido en todos
los casos seguido de quimioterapia en 12 pacientes (46%).
La radioterapia se empleé en el 5% de los pacientes. Como
hallazgo a destacar, un paciente desarrollé 49 meses des-
pués de la dltima cirugia por recidiva tumoral y 7 meses
post-radioterapia, un glioblastoma en la zona vecina (fu-
sién BRAF negativa en comparacion con la lesién previa).

No se reportaron muertes.

Anilisis estadistico.

Se encontré asociacién entre la puntuacién de FSS tar-
dia y la postoperatoria con un modelo explicativo del 69%
de la varianza (R2 ajustado=0,69, p<0,05). Después del
ajuste con el resto de las variables, el aumento de 1 uni-
dad en el puntaje FSS postoperatorio se asocié con un
aumento promedio de 0,23 unidades (IC 95%= 0,0064-
0,44, p=0,04) en el puntaje tardio (Figura 3). Al analizar

la FSS postoperatoria en un modelo de regresién lineal
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Figura 3. Relacion lineal entre el FSS tardio y postoperatorio. El aumento de 1
unidad en el puntaje FSS postoperatorio se asocié con un aumento promedio de
0,23 unidades (IC 95%= 0,0064-0,44, p=0,04) en el puntaje tardio.
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Figura 4. Impacto del mutismo en la relacion entre el FSS pre y postoperatorio.
El advenimiento de mutismo se asoci6 con un aumento de 1,97 unidades en la
FSS postoperatoria (p=0,005, IC= 0,63-3,3)

multivariado explicativo del 77% (R2 ajustado=0,77,9), se
observaron diferentes factores asociados, como las com-
plicaciones quirdrgicas. La presencia de hemorragia ce-
rebelosa se asocié con un aumento de 6,3 unidades en la
FSS postoperatoria (p= 0,0002; 1C=3,27-9,45). La me-
ningitis/ventriculitis determiné un aumento de 1,5 uni-
dades (p=0,009; 1C=0,41-2,6). Al mismo tiempo, el mu-
tismo se asocié con un aumento de 1,97 unidades en la
FSS postoperatoria (p=0,005, IC= 0,63-3,3) (Figura 4).
Al analizar la recurrencia o progresién tumoral encontra-
mos que esta misma, con necesidad de una segunda ci-
rugia se asocié con un aumento de 2 unidades (p=0,006;
1C=0,039-4,5). Ninguna de las otras variables analizadas
mostré asociacién en el andlisis multivariado.

En cuanto a la aparicién del mutismo, se opté por un
andlisis de regresién logistica multivariado con adecuada
bondad de ajuste (AIC 74, desviacién residual 56 y Nage-
lkerke pseudo R2 de 0,72).

Al analizarlas individualmente, las variables estadisti-
camente relacionadas con la presencia de mutismo fueron
el Bloom-Score preoperatorio, la invasién pontina, la lo-
calizacién, la infeccién (meningitis/ventriculitis) y el tra-
tamiento preoperatorio de hidrocefalia (requerimiento de

DVE) (Tabla 3). Después de controlar en un modelo mul-
tivariado, la invasién pontina determiné un aumento de
8,5 veces en el riesgo de mutismo (OR 8,57, p = 0,001).
La puntuacién de Bloom preoperatoria se asoci6é con un
aumento de 5,5 veces en el riesgo de mutismo (IC 1,59-
2,53; p=0,01). La excentricidad demostré una reduccién
del 90% en el riesgo cuando estaba presente (IC 0,005-
0,49, p=0,05). Solo ¢l 0,2% de los tumores excéntricos de-
sarrollaron mutismo frente al 23,4% de los tumores cen-
trales. Con respecto a las complicaciones, la meningitis/
ventriculitis determiné un OR de 6,5 lo que significa un
aumento de 6,5 veces el riesgo de mutismo (p=0,02).

Para concluir, se analizé la necesidad de tratamiento
postquirurgico de la hidrocefalia en un modelo de regre-
sién logistica multivariado con una bondad de ajuste sig-
nificativa (AIC 97, desviacion residual 49 y Nagelkerke
pseudo R2 de 0,76). Hubo diferentes variables relaciona-
das con este resultado. Para empezar, como era de espe-
rar, la presencia inicial de hidrocefalia aument6 el riesgo
de un tratamiento final en 3,3 veces (p=0,03). También se
vio la necesidad de un tratamiento previo. De todas las al-
ternativas, el requerimiento de DVE previa se asocié con
un aumento de la necesidad de un tratamiento posterior
en 9,2 veces (p=0,001).

La RST hizo que esta variable de resultado fuera un 6%
mis probable (p=0,007). Solo el 14% de los pacientes con
RST no requirieron un tratamiento final para la hidroce-
falia. Otro factor asociado fue la complicacién hemorrigi-
ca, que demostré un aumento del riesgo de 1,69 (p=0,007)
y la meningitis/ventriculitis con un aumento de 1,28
(p=0,05). El andlisis univariado demostré relacién con la
invasién pontina, el abordaje transvermiano y el mutismo.
Esto no se demostré en un modelo multivariado. Respec-
to a este ultimo factor, el 63% de los pacientes que presen-
taron mutismo requirieron tratamiento postoperatorio de
hidrocefalia.

DISCUSION

El objetivo del manejo de los pacientes con Astrocito-
mas cerebelosos de bajo grado es la supervivencia a lar-
go plazo con buena calidad de vida*. Hay muchos facto-
res que juegan un papel en el resultado neurolégico final
de los APcs. Aunque muchas investigaciones han abor-
dado este concepto, son escasas las que evalian cémo di-
chos pardmetros pueden predecir los resultados en estos
pacientes. En nuestro trabajo analizamos cémo las varia-
bles clinicas, imagenoldgicas y quirdrgicas preoperato-
rias pueden influir en el resultado clinico postoperatorio
de los nifios con APc tratados quirdrgicamente en nues-
tro centro. Nuestra serie evalda tanto el riesgo de mutismo
postoperatorio, el manejo de la hidrocefalia y el resultado
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neurolégico en APc exclusivamente, medido este tltimo
por una escala no utilizada antes en este tema (FSS) que
corresponde a una cuantitativa, ripida y fiable valoracién
con minima dependencia de evaluaciones subjetivas para
la medida de resultado®.

La presentacién clinica de los APc estd dada principal-
mente por la localizacién en fosa posterior y por el au-
mento de la presién intracraneal (PIC) secundario a la hi-
drocefalia'. Los sintomas pueden tener un inicio insidioso
segun la capacidad del cerebro pedidtrico para compen-
sar y el desconocimiento de los sintomas'. La cefalea es
el sintoma de presentacién mds frecuente en nuestra se-
rie (Tabla 1), seguida de los vémitos. También se observan
con frecuencia papiledema y diplopia®. Otros sintomas lo-
calizados en el cerebelo son la ataxia, el nistagmo y la alte-
racién de la marcha, que pueden ser dificiles de identificar
en pacientes pedidtricos. En ocasiones, la rigidez de nuca
o la torticolis pueden ser el dnico signo de presentacién de
un tumor de fosa posterior, especialmente en aquellos que
se extienden caudalmente al IV ventriculo, tipico de los
ependimomas®’. En nuestra serie el 9% de los casos pre-
sentaba torticolis o rigidez de nuca en el momento de la
presentacion clinica.

La resonancia magnética con gadolinio es el estindar de
oro para el diagnéstico e ilustra las caracteristicas sélido-
quisticas del tumor, la extensién, la diseminacién lepto-
meningea y la relacién con las estructuras circundantes as
como también la hidrocefalia . La apariencia cldsica es
una masa quistica, con un componente sélido que realza
en forma excéntrica y sin restriccién en la secuencia DWI.
La pared del quiste puede comprender solo tejido cerebe-
loso gliético o puede contener tejido tumoral. El patrén
de realce de la RM puede ser util para distinguir ambos
casos . Otros APc son quisticos, sin un nédulo mural evi-
denciable, mientras que algunos son principalmente séli-
dos® (Figuras 1,2). Como se mencioné anteriormente en
nuestro trabajo no discriminamos tumores quisticos con
o sin nédulo mural. La literatura define la gran mayoria
de los tumores sélidos como de linea media y por lo tanto
mas dificiles de distinguir imagenologicamente de medu-
loblastomas o ependimomas (90 %)"%. En nuestro estudio
este hecho se observé en casi el 70% de los pacientes. Las
caracteristicas s6lido-quisticas del tumor no se han rela-
cionado con el resultado quirdrgico, como se demuestra
en nuestro andlisis. La localizacién tampoco afectd el re-
sultado, en comparacién con otros reportes ’, a pesar de
estar relacionado con la aparicién del mutismo.

La reseccién completa sigue siendo el pilar del trata-
miento y el principal factor pronéstico en la SLP o recu-
rrencia*'. Cuando se documenta RT en la RMN posto-
peratoria, no hay necesidad de tratamiento adicional y la
tasa de supervivencia general a los 10 afios es mayor al 90

%"?. Sin embargo, las tasas reportadas de RT oscilan en-
tre el 50 y el 89 %, siendo la causa mds significativa de
RST la invasién del tronco encefilico**. En nuestra se-
rie, reportamos una tasa de RT del 67% comprobada no
solo por la técnica micro neuroquirdrgica, sino también
por RMN postoperatoria, lo que reduce las falsas conside-
raciones. E1 96 % de los pacientes que no alcanzaron la re-
seccion completa tenian afectacién del tronco encefilico,
demostrando el 24 % de los tumores invasién del tronco
encefilico o de los pedinculos cerebelosos, en correlacion
con los resultados de la reseccién incompleta (Figura 2).

Al observar tumor residual en la imagen postoperatoria
que pasé inadvertido en el intraoperatorio, se recomien-
da, de ser posible, una reintervencién inmediata. "''. En
caso contrario, el tratamiento es controversial debido al
comportamiento indolente y resulta prudente dejar por-
ciones del tumor invadiendo estructuras vitales en lugar
de arriesgar déficits neurolégicos permanentes®*!’. Se re-
comienda en estos casos un seguimiento estricto clinico e
imagenoldgico para identificar la progresién tumoral M.
Diversos estudios informan una SLP a 5 afios de 45 a 65
% para tumor residual de cualquier tamafio y estabilidad a
largo plazo o regresion del tumor residual en 33 a 65 %34

Cuando se identifica progresién o recurrencia tumoral,
se debe jerarquizar el tratamiento quirdrgico’. Si ese es-
cenario no es posible, o para futuras recurrencias, debe
evaluarse la terapéutica adyuvante. La quimioterapia se ha
convertido en la terapia adyuvante inicial'. La radiotera-
pia generalmente se evita en el manejo inicial, especial-
mente en los primeros afios de vida, debido a los efectos
neurocognitivos adversos junto con el riesgo de transfor-
macién maligna (como se vio en uno de nuestros casos),
sin evidencia clara de aumento de la supervivencia glo-
balb,

Se observé recurrencia o progresién tumoral en el 26%
de nuestros casos con una correlacién con el grado de re-
seccion (p = 0,0001). De estos pacientes, 6 tenfan RT pre-
via (8,9% de RT) vs 47% de RCT y 71% de RST, lo que
respalda a la reseccién completa como factor prondstico
en este término, a pesar de las tasas mds altas en compara-
cién con otras series. El tiempo medio hasta la recurrencia
fue de 33 meses (rango 6-92 meses). No hubo una corre-
lacién estadistica entre el tiempo de recurrencia y el grado
de reseccién, sin embargo, hubo una tendencia a recurren-
cias posteriores en RT y RCT, como se demostré en el
trabajo de Ogiwara's*!. La reintervencién quirurgica fue
el tratamiento elegido en todos los casos seguida de qui-
mioterapia en 12 pacientes (46%) con un control favorable
de la enfermedad. La SLP desde el dltimo control tumo-
ral fue de 6 a 156 meses con una media de 45 meses.

Los patrones patolégicos como el pleomorfismo y la mi-
tosis pueden diferir sin embargo, generalmente no afec-
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Figura 5. Resumen de las terapéuticas pre y postoperatorias en el manejo de hi-
drocefalia

tan el prondstico'. Se encuentra en discusién la influencia
de las caracteristicas morfolégicas asociadas a un mal re-
sultado, como la atipia nuclear, la presencia mayor al 25 %
de morfologia oligodendroglial y la invasién leptomenin-
geal. En nuestra serie, ni la diseminacién leptomeningea
ni los valores de Ki-67% mostraron evolucién desfavora-
ble o riesgo de mutismo ni hidrocefalia.

Estudios han identificado el gen de fusién
KIAA1549:BRAF en la mayoria de los casos. Un nimero
menor de tumores tiene una mutacién puntual BRAF o
fusiones BRAF-RAF alternativas. Esta mutacién se aso-
cia con una mayor actividad transcripcional y prolifera-
cién celular. Sin embargo, los resultados no parecen verse
afectados por la ausencia o presencia de esta alteracién™".
En nuestra serie inicamente el 58% de los pacientes fue-
ron estudiados con este gen de fusién, correspondiendo
a los casos mis recientes. Un caso demostré desarrollo
postoperatorio y radioterdpico de glioblastoma en la zona
vecina a un APc previo, con pérdida de esta fusién.

El frecuente debut de la hidrocefalia en los APcs obliga
a considerar el tratamiento prequirdrgico, intraoperatorio
o incluso postquirtrgico’. Puede resolverse mediante la
exéresis quirdrgica®, especialmente en tumores con gran
componente quistico y diferir su tratamiento a un segundo
tiempo si es necesario. En otros casos, el aumento urgente
de la PIC exige un manejo previo cuando la reseccién no
es factible. La colocacién de un DVE, la derivacién ven-
triculo peritoneal o la tercer ventriculostomia endoscépica
(T'VE) son diferentes alternativas descriptas™*'. La deci-
sién depende del protocolo de la institucién y de la inicia-
tiva del cirujano. Algunas series consideran la colocacién
de DVE en cada paciente para el drenaje intraoperatorio
de LCR'?, otras son mis selectivas y otras declaran la exé-
resis tumoral como tratamiento definitivo sin necesidad
de dos operaciones*. En nuestra serie, el 79% present6 hi-
drocefalia en el cuadro clinico inicial. De esa poblacién, el
48% de los pacientes fueron tratados antes de la exéresis
tumoral. La DVE correspondié al 47% de los tratamien-
tos empleados (18 pacientes). Solo hubo 6 DVPs previas.

La TVE fue elegida en el 36,8% de los casos (14 pacien-
tes) con predileccién por su eleccién en los tltimos afios,
asociado a la progresiva experiencia en cirugia endoscé-
pica (Tabla 2 y Figura 5). Cuando se realiza, garantiza el
control de la PIC, evita la necesidad de un procedimiento
de emergencia, reduce la incidencia de hidrocefalia posto-
peratoria y permite la relajacién del cerebelo proporcio-
nando un mejor escenario para la exéresis tumoral pro-
gramada'’. Ademds, evita la necesidad de una derivacién
protésica y la significativa cantidad de complicaciones po-
tenciales que conlleva, lo que respalda su papel como tera-
pia profildctica para muchos autores'. El 72% de nuestros
pacientes tratados previamente con TVE no requirieron
procedimientos posteriores, y los que lo hicieron, la DVP
fue el tratamiento elegido en el 14% de los casos segui-
do de una segunda TVE en el 8%. Sin embargo, hay es-
tudios que indican que la incidencia reducida de coloca-
cién de derivaciones ventriculo peritoneales no justifican
la TVE prequirtrgica, eligiéndola en subgrupos de nifios
con una alta incidencia de hidrocefalia persistente des-
pués de la cirugfa tumoral (por ejemplo, meduloblastomas
y ependimomas) y en pacientes en los que se debe diferir

1417 E] reconocimiento de los fac-

el tratamiento definitivo
tores que pueden predecir la persistencia de la hidrocefa-
lia postoperatoria es esencial para el cirujano durante el
asesoramiento del paciente y la planificacién quirdrgica y
también para continuar la modalidad del seguimiento cli-
nico e imagenoldgico postoperatorio’®.

Se requirié tratamiento de hidrocefalia postoperatoria
en el 37% de los casos. Se desconoce la modalidad éptima
de tratamiento'®. Algunos estudios apoyan la TVE con-
siderando la fisiopatologia, las complicaciones y la dura-
bilidad'*'8. El tratamiento de eleccién fue la DVP (54%),
seguida de la TVE (32,4%). En el 38 % (30/79) de los pa-
cientes que presentaban hidrocefalia, esta fue resuelta me-
diante exéresis tumoral.

La presencia inicial de hidrocefalia aument$ el riesgo de
un tratamiento final en 3,3 veces (p=0,03). Solo el 10% de
los pacientes que no presentaban hidrocefalia en el cua-
dro clinico inicial requirieron un procedimiento final vs
el 45% de los pacientes que si la presentaron. El 23% de
los pacientes que no requirieron un tratamiento previo, si
necesitaron un procedimiento para el manejo posterior de
la hidrocefalia. De todas las alternativas elegidas en este
escenario, el DVE revel6 un aumento en la necesidad de
un tratamiento posterior en 9,2 veces (p=0,001). E1 78%
de los pacientes manejados de esta manera requirieron
un procedimiento final, en comparacién con el trabajo de
Gopalakrishnan et.al’. Finalmente, la RST y las compli-
caciones quirdrgicas como hemorragia y meningitis/ven-
triculitis también demostraron un aumento del riesgo. La
invasion pontina, el abordaje transvermiano y el mutismo
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Figura 6. Distribucion de los resultados de FSS tarios y postoperatorios categorizados. En el escenario postoperatorio (A) la media del FSS fue 7.7 (rango 6-18). 60% de
los pacientes presentaron un buen resultado, 39% moderado y solo 1 caso un mal resultado. La imagen clinica final a largo plazo (B) demostré una media de FSS de
6.33 (rango 6-9). En esta instancia, el 94% de los pacientes presentd un resultado favorable y un 6 % moderado

demostraron una relacion estadisticamente significativa,
sin embargo, esto no se mostré en el andlisis multivariado.
No encontramos diferencia en la necesidad de derivacién
ventriculo peritoneal postoperatoria en funcién de la loca-
lizacién del tumor en comparacién con el trabajo de Go-
palakrishnan®.

La Figura 5 resume el manejo de la hidrocefalia.

El mutismo cerebeloso generalmente incluye ataxia, hi-
potonia e irritabilidad con caracteristicas especificas,
como el inicio tardio, duracién limitada relacionada con la
gravedad inicial y recuperacién espontinea asociada con
disartria’®?2, El vermis ha sido considerado inicialmente
responsable de la iniciacién del habla. Asi, algunos auto-
res relacionaron el abordaje transvermiano con el mutismo
cerebeloso, pero la hipétesis no fue confirmada®® y tampo-
co hubo correlacién con el abordaje quirdrgico en nues-
tro estudio. Otros trabajos atribuyen aspectos cognitivos
del lenguaje al hemicerebelo cruzado derecho y proponen
la diasquisis postoperatoria de la via dento-rubro-tilamo-
cortical como un componente fisiopatolégico fundamen-
tal subyacente.””%.

La invasién del tronco encefilico y el diagnéstico his-
tolégico de meduloblastoma, junto con la localizacién
en linea media, parecen representar las caracteristicas
mis relevantes relacionadas con el desarrollo del mutis-

1923 T as tasas van hasta un tercio de los casos"?>11:1920,

mo
En nuestro analisis, exclusivamente para APcs, se obser-
v6 mutismo en el 15% de los pacientes. Los factores que
demostraron correlacién fueron la invasién pontina, el

Bloom-score preoperatorio y la meningitis/ventriculitis

postoperatoria. En cuanto al patrén de invasién, seria mds
especifico el compromiso del cuarto superior del suelo del
IV ventriculo, sugiriendo una disrupcién de la via eferen-
te proximal del cerebelo 2. Como forma de discriminar
y detallar este andlisis, decidimos dividir la afectacién del
tronco encefilico en invasion bulbar, pontina y mesence-
falica, siendo la segunda la variable significativa de acuer-
do con esta premisa.

No hubo asociacién con el volumen tumoral, las carac-
teristicas s6lido quisticas, el grado de reseccién ni con la
presencia de hidrocefalia, en comparacién con otros tra-
bajos . Sin embargo, con respecto a esta ultima varia-
ble, hay informes que sugieren un mayor riesgo de hidro-
cefalia persistente en pacientes con mutismo, como se ve
en nuestra serie.

El seguimiento mediante RM postoperatoria en pacien-
tes con RT es controversial, se asocia con un costo eco-
némico adicional y generalmente se realiza con anestesia
en pediatria °, pero considerando los casos reportados de
recurrencia, se recomienda 10 afios como un periodo de
seguimiento razonable®". En los casos de RST se reco-
mienda un seguimiento mds frecuente, a menos que el tu-
mor retroceda por completo'.

La mortalidad global es muy baja con tasas del 0 al 4 %
en grandes series™®!. No hubo ¢bitos en nuestra serie.

Teniendo en cuenta la sobrevida global, los resultados
funcionales a largo plazo son relevantes. Se han descrip-
to déficits neurolégicos permanentes, asi como trastornos
cognitivos y psicolégicos postquirirgicos de APcs, que
oscilan entre el 15 % a mas del 50 %*>'*. La mayoria
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de estas secuelas dan como resultado disfuncién cerebe-
losa leve que incluyen lentitud motriz, dificultad para es-
cribir, defectos en las habilidades manuales finas, dificul-
tad en el equilibrio y el habla, asi como déficits cognitivos
que no impiden la educacién superior y el funcionamiento
independiente."**'1?*. Hemos observado las mismas se-
cuelas en nuestro estudio. En el escenario postoperatorio,
el Bloom-Score medio fue de 2,5 y el FSS de 7,7 (rango
6-18). E1 60% de los pacientes tuvo un buen resultado, el
39% moderado y solo 1 caso un mal resultado (Figura 6).
Las variables que presentaron asociacién con un aumen-
to del FSS postoperatorio fueron las complicaciones qui-
rirgicas como la hemorragia (caso en el que se observé el
mayor FSS) y meningitis/ventriculitis. Al mismo tiempo,
la aparicién del mutismo y la recurrencia con necesidad
de una segunda cirugia se asociaron a un aumento de este
resultado final. Ninguna de las otras variables analizadas
mostré asociacion en el andlisis multivariado.

El cuadro clinico final en el dltimo seguimiento demos-
tré una puntuacién de Bloom media de 1,53 y un FSS me-
dio de 6,33 (rango de 6 a 9). En esta etapa el 94 % obtuvo
un resultado bueno y el 6 % un resultado moderado (Fi-
gura 6). Para pacientes con resultados desfavorables posto-
peratorios, la rehabilitacién temprana, agresiva e integral
contribuye significativamente a mejorar el resultado tardio
del tratamiento y la calidad de vida de los pacientes”’.

CONCLUSION

El tratamiento de los APc en pacientes pedidtricos se aso-
cia a resultados funcionales relativamente favorables. La
recidiva, el mutismo y las complicaciones quirdrgicas jue-
gan un valor pronéstico en el desenlace y por lo tanto de-
ben manejarse adecuadamente. Debe considerarse el tra-
tamiento temprano con intencién de RT, optando, de no
ser posible, dejar un residuo tumoral por sobre el dafio
neuroldgico. El tratamiento de la hidrocefalia en instancia
preoperatoria requiere un manejo individualizado.

LIMITACIONES

Reconocemos las limitaciones de nuestros hallazgos dada
la naturaleza retrospectiva del disefio del estudio y por lo
tanto sujeto a sesgos. Aunque el departamento de neuro-
cirugia de esta institucién toma decisiones consensuadas
sobre el manejo de estas lesiones, el factor humano difie-
re y puede influir en los resultados. La definicién de FSS
tardio puede diferir entre los seguimientos (12 a 156), sin
embargo, los déficits neurolégicos no permanentes rele-
vantes son factibles de resolver en el plazo de 1 afio, tal
como se muestra en nuestros resultados. El impacto cog-
nitivo y psicol6gico en la calidad de vida no se ha evalua-
do directamente.
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