Los tumores primarios del sistema nervioso central (encéfalo y
médula espinal) suponen entre 2-7% del total de procesos neoplasicos.
La incidencia de los tumores cerebrales varia de forma muy amplia en
funcién de la edad, sexo, grupo étnico y situacion geografica, entre otros
factores. La radiacidon ionizante es el Unico factor de riesgo claramente
relacionado con los tumores gliales y meningeos.

Los tumores cerebrales tienen caracteristicas propias: al estar el
cerebro protegido por un envoltorio éseo que forma un compartimento in-
extensible, es sensible a cambios de volumen y presién; la ausencia de
un sistema de drenaje linfatico favorece el edema y la HIC (Hipertension
Intracraneal). Por otra parte la barrera hematoencefdlica, obstaculiza la
diseminacion de las células neoplasicas. La malignidad de los tumores ce-
rebrales, no reside en la capacidad de metastatizar sino en su capacidad
de infiltrar el tejido circundante y su localizacion en determinadas regio-
nes irresecables.

Ha sido complicado tener una clasificacién completa de los tu-
mores del sistema nervioso central (SNC) debido a la peculiar biologia y
variedad de estas lesiones. La mas aceptada en la clasificacion revisada
por la OMS (Tabla 1).

En los adultos los tumores intracraneales primarios se localizan
con preferencia a nivel supratentorial y los mas frecuentes son el glio-
blastoma multiforme, el meningioma y el astrocitoma. En los nifios, la lo-
calizacidon mas comun es la infratentorial y los tumores mas frecuentes
son el meduloblastoma, el astrocitoma cerebelosos y el glioma de tronco
cerebral (Tabla 2).

Los tumores cerebrales pueden producir sintomas y signos neu-
roldgicos generalizados o focales. Los sintomas generales reflejan un au-
mentos de la presién intracraneal y consisten en cefalea, vomitos,



Tabla 1. CLASIFICACION DE LOS TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Tumores de tejido neuroepitelial

Astrocitomas (I-1V)

Oligodendrogliomas

Tumores ependimarios

Gliomas mixtos

Tumores del plexo coroideo

Tumores neuroepiteliales de origen incierto

Tumores neuronales y mixtos neuronogliales

Tumores pineales

Tumores embrionarios (PNET, meduloblastoma, retinoblastoma)
Tumores de nervios creaneales y espinales (neurinoma)
Tumores meningeos

Células meningoteliales

Células mesenquimales, no meningoteliales
Tumores hematopoyéticos (linfoma)
Tumores de célumas germinales (germinoma, teratoma, coriocarcinoma)
Quistes y lesiones pseudotumorales (quistes dermoides, epidermoides, quistes
coloides)
Tumores de la adenohipdfisis
Extensidn local de tumores regionales (cordoma, craneofaringioma)

Metastasis

papiledema y paralisis del VI par; dichos sintomas aparecen cuando se
produce un fallo de los mecanismos compensadores de presion intracra-
neal (sangre y LCR). A partir de aqui, aumentos volumétricos minimos
van a producir aumentos importantes de la sintomatologia. Los signos fo-
cales, como la hemiparesia y la afasia, reflejan la localizacidén topografica
del tumor.

La cefalea (35-70%), es intermitente y producida por la hiper-
tension intracraneal. Aunque es frecuente, rara vez se da aislado y sdlo
es sintoma de inicio en el 10% de los casos. Ciertos rasgos clinicos pue-
den hacer sospechar que sea de causa tumoral (signos de alarma):

e despierta al paciente por la noche



Adultos % Nifios %
Gliobastoma multiforme 35-40 | Meduloblastoma 20-25
Meningioma 15-20 | Astrocitma cerebeloso 15-20
Astrocitoma (grados 1-3) 15-20 | Glioma del tronco encefalico 10-15
Oligodendroglioma 5-10 Astrocitoma supratentorial (grados 1-4) | 10-20
Neurinoma 2-5 Ependimoma 4-8
Craneofaringioma 1-2 Craneofaringioma 5-8
Linfoma 1-2 Tumores de células germinales 2-4

Tabla 2. Frecuencia de los tumores intracraneales.

e predominio matutino con mejoria a lo largo del dia

e empeoramiento con las maniobras de Valsalva (tos, ejercicio,
defecacion) o cambios posturales

e asociacion a signos neuroldgicos (papiledema, déficit focal neu-
roldgico), nauseas o vomitos.

El papiledema se observa cada vez con menor frecuencia (8-
50%). Evidencia un proceso que cursa con HIC crdnica. Es mas frecuente
en ninos con tumores de crecimiento lento y en los de fosa posterior

Las crisis epilépticas (30-70%), revelan tumores de creci-
miento lento, y son mas frecuentes cuando el tumor se localiza en la cor-
teza y en los lébulos frontal, temporal o parietal. Las crisis suelen ser
focales pero pueden generalizarse. La hemiparesia o afasia post-ictal (pa-
ralisis poscritica de Todd) pueden ayudar a localizar el tumor. La epilep-
togénensis, en los pacientes con tumores cerebrales, probablemente sea
multifactorial y esta influida por la edad, la localizacién, el tipo de tumor
y los cambios que se producen en las membranas de la células tumora-
les y que afectan al tejido sano peritumoral.

Las alteraciones del estado mental (15-20%). Varian desde
leves alteraciones de memoria con dificultad de concentracion, pasando
por alteraciones conductuales hasta verdaderos estados confusionales.
Son frecuentes cuando el tumor se localiza en los lébulos frontal o tem-
poral y en regiones profundas como el diencéfalo. La fatiga, la depresion
y la ansiedad son otros sintomas comunes, habitualmente infradiagnos-
ticados, que se pueden presentar al inicio o a lo largo de la enfermedad;



tienen un origen multifactorial.

La hidrocefalia se relaciona con los tumores de los ventriculos
(astrocitomas subependimarios, quiste coloides, ependimomas), y de la
fosa posterior, que pueden provocar una obstruccién del flujo normal del
LCR; es habitual en el méduloblastoma, los tumores de la glandula pi-
neal, los de los plexos coroideos y el neurocitoma central. El bloqueo
puede ser intermitente segun la posicion de la cabeza (mejora con la ca-
beza entre las piernas y empeora con el decubito) y puede llegar a pro-
vocar una crisis de HIC con resultado de enclavamiento y muerte.

El déficit focal neurolégico puede ser motor, sensitivo, cere-
beloso, sindrome frontal, afectacién de pares craneales, etc. segun la lo-
calizacidon del tumor. Su curso es progresivo y varia con la velocidad de
crecimiento del tumor (benigno o malignho).

Los ejemplos mas caracteristicos son:

Meningioma: Es el tumor benigno mas frecuente. Predomina en
mujeres, entre la cuarta y sexta década de vida. Un 2% son malignos. Se
localizan sobre todo en la regidén parasagital, convexidad, ala del esfe-
noides, surco olfatorio, regién paraselar, y angulo pontocerebelosos. La
forma de presentacién mas frecuente es la cefalea, las crisis epilépticas
y el déficit neuroldgico focal progresivo. El patrén radioldgico mas comun
es el de lesiones extraaxiales, homogéneas iso o hiperdensas, con limi-
tes bien definidos y captacion densa y homogénea de contraste. Los me-
ningiomas pequefios y asintomaticos pueden ser seguidos
radioldgicamente sin necesidad de tratamiento, sobre todo en pacientes

Fig. 1. TC con contraste: meningioma de la hoz

del cerebelo.



mayores. Si crecen o son sintomaticos el tratamiento de eleccién es la ci-
rugia con extirpacion del tumor y de su base de implantacién (Fig. 1.).

Neurinoma del acistico (Schwannoma vestibular): es un
tumor benigno, de crecimiento lento, inicialmente localizado en el interior
del conducto auditivo interno con posterior crecimiento hacia la cavidad
intracraneal a nivel del angulo pontocerebeloso. Debe sospecharse en un
sindrome vestibular de inicio subagdo, asociado a hipoacusia unilateral
progresiva (en ocasiones pasa desapercibida para el paciente), especial-
mente si presenta un reflejo corneal abolido del mismo lado. El patrén
radioldgico es una masa isodensa bien delimitada, con captacion homo-
génea de contraste y localizada en angulo pontocerebeloso.

Los tumores malignos mas frecuentes son los gliomas, derivados
de la glia, que es el tejido conectivo del parénquima cerebral. La glia tiene
varios tipos de células que pueden dar lugar a un tumor por proliferacién
neoplasica. Los astrocitomas y los oligodendrogliomas pueden ser de bajo
o de alto grado hitoldgico. Los de alto grado (malignos) pueden surgir de
novo o a partir de un tumor de bajo grado. Si bien se incluyen dentro de
los tumores malignos, los gliomas (especialmente los astrocitomas) son
histolégica, genética y terapéuticamente heterogéneos.

Astrocitomas: Segun su histologia se clasifican en cuatro gra-
dos, siendo los de peor prondstico los astrocitomas grado III y 1V, equi-
valentes al glioblastoma multiforme.

Astrocitoma pilocitico: Son los de menor grado de este grupo y en
caso de exéresis macroscopica total pueden considerarse curados sin
riesgo de recidiva. Suelen darse en nifios (55% del total de astrocitomas
de bajo grado) y localizarse a nivel de la fosa posterior. Debutan clinica-
mente con sintomatologia derivada de la hidrocefalia acompafiada o no de
alteraciones de la funcion cerebelosa.

Astrocitoma fibrocitico: Similar al anterior, la Unica diferencia es
patoldgica. En este caso, la pared del quiste esta formada por células neo-
plasicas y es necesaria su exéresis para garantizar la no recurrencia.

Astrocitomas difusos de bajo grado (I-II): Se dan en adultos y cli-
nicamente se presentan con cefalea, crisis epilépticas y déficit neuroldgi-
cos focales gradualmente progresivos. Suelen localizarse a nivel frontal,
subfrontal o en la sustancia blanca de los hemisferios.

Astrocitomas malignos (III-1V o anaplasicos y glioblastoma mlti-
forme): Los primeros se observan en los adultos con un pico de inciden-



Fig. 2. TC con contraste: Lesién expansiva cerebral intraparenquimatosa en el Iébulo frontal derecho
de 56 x 40 mm, con intenso realce anular de espesor irregular y centro hipodenso, y un nédulo saté-
lite cortical en la convexidad frontal lateral de 13 mm. Intenso edema perilesional la sustancia blanca
que produce colapso de todos los surcos y cisuras del hemisferio y del ventriculo lateral derechos, con

herniacion subfalcial de la linea media anterior (11 mm).

Fig. 3. RMN gliobastoma multiforme en Iébulo

temporal derecho.

cia entre los 40-50 afos y el glioblastoma multiforme (GBM) entre los
50-60 afios. Son discretamente mas frecuente en varones. Se presentan
clinicamente con cefalea, crisis epilépticas, cambios de personalidad y dé-
ficits neuroldgicos de progresion mas rapida en relacién a la localizaciéon
de la lesién. Sin embargo, la clinica puede ser insidiosa y, al ser inespe-
cifica, retrasar el diagndstico determinando un peor prondstico (Fig. 2).

Tienden a externderse a través de los tractos de sustancia blanca
y el cuerpo calloso, afectando los dos hemisferios (glioblastoma en alas
de mariposa), mas raramente pueden infiltrar de forma difusa todo un



Fig. 4. RM metastasis d10.

hemisferio o grandes zonas del cerebelo (gliomatosis cerebelar) (Fig. 3).
La intensidad de la captacion de contraste se relaciona directamente con
un mayor grado histolégico y una mayor agresividad, aunque puede
haber excepciones. El uso de técnicas no invasivas, como el SPECT vy el
PET, pueden ayudar a evaluar la gradaciéon del tumor.

Son los tumores mas frecuentes del SNC. Todo lo referido res-
pecto a la clinica y al tratamiento sintomatico de los tumores primarios,
se puede aplicar en este apartado. En un 20% de los casos la metastasis
cerebral es la primera manifestaciéon de la neoplasia (metastasis cere-
brales sincrénicas). Por orden de frecuencia los tumores primarios prin-
cipales son: cancer de pulmdn, mama, melanoma, origen desconocido y
neoplasias colorrectales. El tratamiento especifico dependera del origen
del tumor primario.

Los aspectos radioldgicos caracteristicos son: lesiones multiples,
con frecuencia bilaterales, captacidon de contraste en anillo y presencia
de edema perilesional.

El diagndstico de los tumores cerebrales ha cambiado con la
evolucion de las modernas técnicas de neuroimagen. No obstante, la pre-
sentacidn clinica es inespecifica y de ahi la importancia de una anamne-
sis adecuada para poder establecer la sospecha diagndstica; asimismo, no
debe faltar una radiografia de térax y una analitica sanguinea completa.



La prueba de eleccién es la Resonancia Magnética. Esta técnica
nos proporciona informacion detallada sobre el tamano, la composicion
(encapsulacion, areas de necrosis y hemorragia,...) y la localizacién del
tumor, asi como sobre el edema asociado y las caracteristicas de la cap-
tacion de contraste. No obstante, la TAC de craneo es una herramienta
mas accesible como primera prueba diagnostica, siempre recordando que
pueden pasar desapercibidos tumores que se muestren isodensos, para
los que es preciso la administracion de contraste. Seria la prueba com-
plementaria de elecciéon en Urgencias.

El EEG no es util para diagnosticar tumores cerebrales. La pun-
cion lumbar estad contraindicada por el riesgo de enclavamiento. Solo el
estudio anatomopatoldgico permite confirmar el diagnostico de tumor ce-
rebral y determinar su tipo histoldgico. Otras técnicas de imagen que se
han usado en neuro-oncologia son la tomografia por emisidon de positro-
nes (PET) y la tomografia computarizada por emision de foton simple
(SPECT); aunque pueden ser de utilidad para el estudio posterior, quedan
fuera del ambito de Urgencias.

El tratamiento de los tumores cerebrales se pueden dividir en dos
partes: el de la lesidén en si misma y el de los sintomas generados por ésta.
Las opciones terapéuticas disponibles para el tratamiento de los tumores
son la cirugia, la radioterapia y distintos esquemas de quimioterapia.

Es el mas importante en el area de Urgencias.
Corticoides

Los corticosteroides se encuentran entre los farmacos mas usa-
dos en neurooncologia. Estos disminuyen el edema y la HIC producida
por éste, y estabilizan la BHE por mecanismos parcialmente dilucidados.
También son utiles para controlar el dolor, las nduseas o los vémitos y
mejorar el apetito.

El corticosteroide de eleccion por su prolongada vida media (36-
54 h) y por su escaso efecto mineralcorticoide es la dexametasona. El
efecto clinico de la dexametasona es observable a las 24-72 h. de iniciar
el tratamiento. Su administracién prolongada se acompana de efectos se-
cundarios, siendo los mas frecuentes la hiperglucemia y la miopatia.

La pauta recomendada es de 4-8 mg/24h por via oral, en una
toma Unica matutina, la misma se reevalla al cabo de 48-72 h y si existe



empeoramiento o aparicion de nueva clinica, se incrementa la dosis a 12
mg/24 h, con nueva evaluacion en 48-72 h. Si persiste el deterioro clinico,
se aumentara la dosis hasta 24 mg/24 h. No se ha demostrado que dosis
superiores sean mas eficaces y si se asocian a una mayor incidencia de
efectos secundarios. Si existe sintomas y signos de HIC grave se debe
iniciar la administracion de dexametasona en una dosis de 24 mg/24 hy
anadir manitol intravenoso (1mg/kg cada 6-8 h) durante 48 h. Si los sin-
tomas se estabilizan o mejoran pasadas las 48-72 h se inicia un descenso
paulatino de 4 mg/cada 48-72 h. hasta la retirada del tratamiento. Si re-
aparece la clinica, se retoma inmediatamente la dosis anterior.

Se aconseja gastroproteccion en pacientes con antecedente de
ulcus, anticoagulados o que reciban altas dosis de corticosteroides.

Antiepilépticos

Las crisis epilépticas son frecuentes en los pacientes con tumores
cerebrales y su control debe ser un objetivo importante en su manejo.
Existe una amplia experiencia en el uso del acido valproico, farmaco in-
hibidor del CYP450, que presenta una buena eficacia en el control de las
crisis y una toxicidad hematoldgica significativamente inferior a la espe-
rada por su mecanismo de accién (dosis de ataque 30 mg./Kg en 5 min.
Dosis mantenimiento 1mg./kg./h.). También podemos utilizar levetira-
zetam (500mg. en 5 min. si no cede, 500mg. cada 5 min hasta 3.000.
Dosis de mantenimiento 500-1.500mg. cada 12h.). La fenitoina tam-
bién puede ser de utilidad, aunque ha disminuido su uso por los efectos
secundarios; la dosis de ataque es de 20 mg./Kg en 30 min. Dosis de
mantenimiento 6 mg./kg./24 h.

Los tumores intramedulares o intrarraquideos primarios (gliomas,
ependimomas, meningiomas, neurinomas, lipomas, etc.) son de creci-
miento relativamente lento, y su cuadro clinico tiene tendencia a ser pro-
gresivo-cronico. Por el contrario, las metastasis de las diferentes
neoplasias viscerales o hematdgenas en la columna y médula suelen pro-
ducir cuadros de rapida evolucién

De los tumores que afectan a la médula del 10 al 30% se originan
en la propia médula, siendo el resto de origen meningeo, vascular, peri-
neural u éseo. Los principales tumores intrinsecos son el ependimoma vy el



astrocitoma en todas sus variadades de malignidad. Los principales tumo-
res extrinsecos son el meningioma, el neurinoma y las metastasis. Estos
pueden ser extra o intradurales, pero el cuadro clinico es muy similar.

El cuadro clinico depende de la naturaleza intra o extra-medular
del tumor y de la altura de la médula en la que asienta. Los tumores in-
tramedulares pueden producir inicialmente un sindrome centromedular,
que va evolucianando hacia un sufrimiento medular global. Los tumores
extramedulares suelen empezar el cuadro clinico por dolor bien localizado
sobre las vértebras adyacente o irradiado de forma radicular. El dolor es
especialmente intenso en las metastasis

Es esencialmente de imagen. La localizacién clinica precisa es
fundamental para no confundir la regién anatémica a estudiar. Los tumo-
res extramedulares benignos (el neurinoma) erosiona el hueso sin osteo-
lisis; por su crecimiento asimétrico solo afectan a un lado de la vértebra.
Los tumores malignos y los quistes hidatidicos producen osteolisis. La RM
es el examen de eleccidn por su alta sensibilidad para definir mejor su lo-
calizacion y extension. La puncidon lumbar puede ser perjudicial, pues
agrava la compresién sobre la médula si se extrae una cantidad excesiva
de LCR.

El tratamiento es quirdrgico. Los tumores benignos (meningioma
y heurinoma) se pueden extirpar sin secuelas.

La inmensa mayoria de las lesiones medulares metastasicas son
por depdsitos en el espacio epidural procedentes a su vez de invasiones
de las vértebras. En los pacientes oncoldgicos son una de las causas mas
frecuentes de ingreso y una de las complicaciones neuroldgicas mas ha-
bituales (Fig. 4).

Cualquier neoplasia puede producir este tipo de complicacion,
pero son mas frecuentes en las que invaden el hueso. Los casos de com-
presion mas aguda se deben al colapso de una vértebra o a la necrosis de
la médula por ingurgitacién venosa en el espacio epidural.



El cuadro clinico suele comenzar por el dolor local, sea cervical,
dorsal o lumbar segun la localizacion tumoral. La variedad clinica mas
frecuente es el dolor interescapular irradiado hacia adelante en cinturon.
Las vértebras afectadas son muy dolorosas a la presién. El dolor suele
aumentar con el movimiento y las maniobras de valsalva. También suele
tener recrudecimiento nocturno que impide dormir al paciente. El dolor se
sigue, poco después, por la paraparesia o tetraparesia frecuentemente
asimétricas, asociadas a alteraciones sensitivas en las piernas y trastor-
nos de los esfinteres.

Las radiografias simples permiten observar la lesién por aplasta-
miento de un cuerpo vertebral, con imagenes osteoblasticas y osteolisis
de laminas y pediculos cuando se trata de metastasis de carcinomas. El
examen estandar de diagnodtico es la RM que permite ver la lesidn verte-
bral, la compresién de la médula y la posible extensidon del tumor hacia
las partes blandas adyacentes, asi como detectar otros focos metastasi-
cos silentes. En el estudio posterior, la gammagrafia, la SPECT y la PET
pueden detectar uno o varios focos de captacion patolégica cuando las ra-
diografias simples aun son normales.

La compresién medular neoplasica es una urgencia. En todos los
casos esta indicado administrar una dosis de choque de 100 mg de de-
xametasona seguida de 25mg cada 6h, reduciendola a la mitad cada 48h
hasta 16mg/dia, los corticoides reducen el edema y la compresidn. Los si-
guientes pasos terapéuticos dependen de la situacion clinica del enfermo
y del conocimiento previo de la neoplasia. Esta indicada la intervencién
quirargica con fines diagndsticos y terapéuticos. Si se conoce ya el tumor
primario se recomienda tratamiento conservador con corticoides, inmo-
vilizar y radioterapia o quimioterapia si procede. La intervencién quirar-
gica puede requerir del traslado urgente a un centro neuroquirurgico.
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