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Meduloblastoma

INTRODUCCION

Este folleto brinda informacion sobre el meduloblastoma,
un tumor primario del sistema nervioso central (SNC)
que, por ende, se origina en el cerebro o la médula
espinal. Este tumor de crecimiento rapido suele
diseminarse a otras dreas del SNC a través del liquido
cefalorraquideo (LCR), que rodea y protege el cerebro
y la médula espinal. Raras veces, los meduloblastomas
se desplazan fuera del SNC a otras partes del cuerpo.'?
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El meduloblastoma es el mas frecuente de los tumores
embrionarios, es decir, tumores que surgen de células
fetales o inmaduras que permanecen después del
nacimiento.'** Aunque los meduloblastomas pueden
presentarse tanto en nifos como en adultos, son mas
frecuentes en los ninos. Sin embargo, los meduloblastomas
en adultos siguen representando alrededor del 30 %
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de todos los casos diagnosticados al afio, y suelen
afectar a adultos jovenes de entre 20 y 40 afnos.*

Tipo de tumor

En la ultima década, los investigadores han aprendido
mucho sobre el meduloblastoma, en gran parte,
gracias a los avances en las pruebas genéticas
(también denominadas “pruebas moleculares”).

El meduloblastoma ya no se considera un tipo de
tumor, sino mds bien representa muchos subtipos,
cada uno con su propia composicion genética.” Como
resultado, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)
divide ahora los meduloblastomas en los siguientes
subtipos genéticos:*

¢ Meduloblastomas con activacion por sitio de
integracion relacionado con Wingless (WTIN).

¢ Meduloblastomas con activacion por la proteina
Sonic hedgehog (SHH).

¢ Meduloblastomas del grupo 3 (no WNT/no SHH).

¢ Meduloblastomas del grupo 4 (no WNT/no SHH).

El subtipo activado por SHH se divide, a su vez, en
genes TP53 mutantes y TP53 de tipo silvestre.? En
investigaciones posteriores, se sugiere que existen por lo
menos 12 subtipos adicionales de meduloblastoma, pero
aun no se han incorporado en la clasificacion de la OMS.®
Los subtipos que se presentan en ninos son diferentes
de los que se presentan en adultos, lo que repercute en
las opciones de tratamiento y los resultados.”

Ademas, los meduloblastomas tienen cuatro patrones
histologicos, que hacen referencia al aspecto del tejido
cerebral bajo el microscopio. Estos son los siguientes:?

e El patron clasico, que se encuentra en la mayoria
de los meduloblastomas.

Meduloblastoma desmopldsico/nodular.

Meduloblastoma anaplasico o de células grandes.

Meduloblastoma con nodularidad extensa.
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MEDULOBLASTOMA

Los subtipos genéticos estan separados de los patrones
histologicos, pero existe cierto solapamiento. Por ejemplo,
los estudios han demostrado que casi todos los tumores con
activacion por WNT tienen el patron cldsico?; y la mayoria
de los meduloblastomas desmoplasicos/nodulares en bebés
pequenos, y todos ellos en adultos, pertenecen al subtipo
activado por SHH. Tanto los hallazgos moleculares como
los histologicos deben utilizarse para clasificar el tumor.

Los investigadores estdan aprendiendo que los
meduloblastomas se comportan de forma diferente

en funcion de su subtipo genético y sus patrones
histologicos en lo que respecta a la rapidez con la que
crecen y si se diseminan. También reaccionan de forma
distinta al tratamiento.

Como resultado, se estd produciendo un cambio en el
tratamiento del meduloblastoma, en el cual se abandona
un modelo de terapia inica para todos y se adopta

una terapia mas especifica basada en los subgrupos

de patrones genéticos e histologicos."!

Grado de los tumores

La OMS utiliza un sistema de clasificacion con una escala
del T al IV para los tumores cerebrales primarios, donde
el grado I se refiere al tumor menos maligno (canceroso)
y el grado IV al mas maligno. Todos los meduloblastomas
se consideran tumores de grado IV.

Los tumores de grado IV estan formados por células de
aspecto anormal que crecen con rapidez. Aun asi, segtin
el subgrupo, pueden tener un prondstico (el resultado
probable de la enfermedad) excelente con los enfoques
de tratamiento estandar.

La clasificacion de los tumores es importante porque su
grado repercute en las opciones de tratamiento. Los grados
tumorales no son lo mismo que la estadificacion tumoral, que
describe si el tumor se ha diseminado a otras partes del SNC.'?

El subtipo genético vy los patrones histolégicos
de un meduloblastoma ayudan a orientar las
decisiones de tratamiento.



INCIDENCIA

La incidencia se refiere a la frecuencia con la que
ocurre una enfermedad. Los meduloblastomas son
relativamente poco frecuentes, pero son los segundos
tumores cerebrales cancerosos mas frecuentes en nifos
menores de 14 anos. La mayoria de los tumores se
producen en ninos de cinco a nueve anos.'*"?

Se calcula que, cada ano, se diagnostican
meduloblastomas a 357 personas.! De ellas,
140 son mayores de 15 anos.

El meduloblastoma en adultos es incluso menos
frecuente que en nifios, ya que representa menos

del 1 % de todos los tumores cerebrales primarios.

En los adultos, el meduloblastoma suele afectar a
personas jovenes de entre 20 y 40 afos.' Es raro que se
diagnostique meduloblastoma después de los 40 anos,
pero es posible.”” Aunque estos tumores se encuentran
tanto en hombres como en mujeres, tienden a aparecer
con mas frecuencia en los varones.'®”

Al dividir los meduloblastomas en subtipos genéticos,
los investigadores han aprendido mas sobre su
incidencia. Han encontrado los siguientes patrones
comunes basados en el subtipo:

¢ Los tumores con activacion por SHH y TP53 salvaje
se presentan con mayor frecuencia en lactantes y
adultos, mientras que todos los demads subtipos
son mas frecuentes durante la infancia.®

* Los tumores con activacion por SHH y mutacion de
TP53, y los tumores del grupo 4 presentan un pico
de incidencia en la adolescencia.

¢ Los tumores con activacion por WNT se observan
en nifos y adultos, pero son muy poco frecuentes
en los lactantes.

¢ Los tumores del grupo 3 se observan con mayor
frecuencia en ninos.*

Se calcula que 3,840 personas viven con este
tfumor.
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MEDULOBLASTOMA

Al igual que otros tipos de tumores cerebrales,

se desconoce la causa exacta de la mayoria de los
meduloblastomas. Los cientificos han identificado
anomalias en los genes de diferentes cromosomas que
pueden desempenar un papel en el desarrollo de los
tumores cerebrales. Pero aun se desconoce qué causa
que las células cerebrales normales se transformen

en células tumorales anormales.*

Todo lo que aumente las posibilidades de que una persona
tenga un tumor cerebral se denomina “factor de riesgo”."
Los factores de riesgo suelen influir en el desarrollo del
tumor cerebral, pero no lo provocan de manera directa.
Algunas personas con muchos factores de riesgo nunca
desarrollan un tumor cerebral, mientras que otras que no
tienen ningun factor de riesgo si lo presentan.

Los factores de riesgo que pueden aumentar la probabilidad
de que una persona presente un meduloblastoma son
los siguientes:"

Sexo
* El meduloblastoma es ligeramente mas frecuente
en ninos que en ninas.

Edad

 El meduloblastoma se presenta con mayor frecuencia
en los primeros 8 afos de vida y, aproximadamente,
la mitad se produce en nifios menores de 6 anos.

Genética
* Algunos sindromes de cancer hereditarios se asocian
a un mayor riesgo de presentar meduloblastoma.

Alrededor del 5 % de los nifos diagnosticados con
meduloblastoma padecen un sindrome de cancer
conocido que se transmite de generacion en generacion.
Los sindromes de cancer conocidos incluyen el sindrome
de Gorlin®*!°, la poliposis adenomatosa familiar (también
conocida como “sindrome de Turcot”) y el sindrome

de Li-Fraumeni.®*' Estos sindromes también se pueden
encontrar en una cantidad muy baja de adultos con
meduloblastoma. La presencia de estos sindromes difiere



entre los subgrupos; es mayor en los pacientes con
el subtipo activado por SHH.

No se conocen formas de prevenir un tumor cerebral.
Las personas que “heredan” los cambios genéticos

que provocan el sindrome del cancer no “heredan” el
meduloblastoma, lo que significa que el riesgo de tener
el tumor no se transmite a los miembros de la familia.

SINTOMAS

Al igual que con otros tumores cerebrales primarios,
los sintomas relacionados con el meduloblastoma
suelen depender de la ubicacion del tumor'#*, de su
tamano, y de si se ha diseminado a otras dreas dentro
o fuera del SNC.?! La ubicacion es importante porque
determina qué nervios y partes del cerebro se ven
afectados por el tumor.

La mayoria de los meduloblastomas se forman en

el cerebelo, la parte inferior del cerebro, en la parte
posterior del craneo'?, que controla la coordinacion
muscular y el equilibrio.”!

Las personas con el tumor pueden parecer torpes o con
falta de coordinacion', tener dificultades para caminar
y sufrir caidas con frecuencia'®, asi como presentar
problemas con la escritura y demads habilidades motoras
que pueden agravarse con el tiempo.?"* Si el tumor se
ha diseminado a la columna vertebral, puede causar
debilidad o entumecimiento en los brazos o las piernas,
un cambio en los habitos intestinales o vesicales
normales, y dolor de espalda.'*

LOBULO PARIETAL
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de problemas Sensibilidad
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MEDULOBLASTOMA

Sin embargo, una pequena cantidad de meduloblastomas
surgen del tronco encefdlico, que se encuentra justo
delante del cerebelo y conecta el cerebro con la médula
espinal.” El tronco encefalico controla funciones basicas
como la respiracion, los latidos del corazon, la presion
arterial, el control de la consciencia y el sueno.

A medida que el tumor crece dentro del cerebro,

se disemina al tejido cerebral normal, lo que puede
aumentar la presion sobre el cerebro o alterar las
conexiones entre las células cerebrales normales. La
persona puede experimentar sintomas como resultado

de esta presion e interferencia con la funcion cerebral.?”?®

Los sintomas frecuentes pueden incluir dolor de
cabeza, nduseas, vomitos, vision borrosa y doble,

fatiga (cansancio extremo incluso después de dormir),
irritabilidad y cambios de comportamiento."®!” Los
dolores de cabeza suelen aparecer por la manana y
desaparecer a medida que avanza el dia. Los problemas
oculares pueden incluir el giro del ojo hacia dentro.
Normalmente, los sintomas se resuelven a lo largo de

semanas o meses.®"

Informe al médico todos sus sinfomas o los de su
hijo, ya que eso puede ayudar a diagnosticar el
tumor. El alivio de los sinfomas formard parte del
tratamiento y del plan de atencién.

Los médicos utilizan distintos tipos de pruebas

para encontrar, localizar o diagnosticar un tumor
cerebral. Estas pruebas, generalmente, son realizadas
por diferentes especialistas que forman parte del
equipo de atencion médica.

Diferentes pruebas

Después de obtener los antecedentes médicos completos
del paciente (o de su cuidador en el caso de un nino
pequeno), el médico realizara una exploracion fisica.”!
Tanto el examen neurolégico (que evalda la vision, la
audicion, el equilibrio, la coordinacién y los reflejos de
una persona) como las pruebas neurocognitivas (que



evaluan las habilidades cognitivas) ayudan a determinar
qué parte del cerebro se encuentra afectada por el tumor.

Las habilidades cognitivas estdn relacionadas con

el pensamiento, el aprendizaje, la concentracion,

la resolucion de problemas y la toma de decisiones.
Las pruebas neurocognitivas seran realizadas por un
neurdlogo, un médico capacitado en el diagnostico y
el tratamiento de enfermedades y trastornos del SNC;
por un neurooncologo, un médico especializado en
el tratamiento de pacientes con tumores cerebrales

o0 las consecuencias del cancer en el SNC; o bien,
por un neuropsicologo clinico, un psicélogo
especializado en comprender la relacion entre

el cerebro y el comportamiento.

La resonancia magnética (MRI) del cerebro es el tipo
mas frecuente de prueba de diagnodstico por imagen
que se utiliza para diagnosticar el meduloblastoma.

El médico también puede solicitar una tomografia
computarizada (CT), otra forma de diagnéstico por
imagen, si el paciente no puede someterse a una MRI.
Los pacientes con marcapasos u otras piezas metalicas
artificiales, habitualmente, no pueden someterse a una MRL

Aunque se prefiere la MRI, la CT es mds rapida. Es
probable que el médico quiera hacer una MRI de la
columna vertebral, conocida como “MRI con gadolinio”,
para saber si el meduloblastoma se ha diseminado

al LCR y a la columna vertebral. Es posible que el
médico recomiende una puncion lumbar, también
denominada “puncion raquidea”, para buscar células
tumorales en el LCR.®*! La puncion lumbar solo se
realiza una vez que se haya aliviado la presion en el
cerebro después de extirpar el tumor mediante cirugia.

Paciente preparado para una CT.
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Aunque las pruebas de diagndstico por imdgenes pueden
darle al médico una idea aproximada del tipo de tumor,
es necesaria una biopsia, o reseccion quirurgica, para
estar seguro del diagnostico.”"* Durante una biopsia, el
neurocirujano (médico especializado en cirugia del SNC)
extrae quirurgicamente un pequenio fragmento del tejido
tumoral para enviarlo a un neuropatologo o patélogo.

El patdlogo examina la muestra en el microscopio para
determinar el tipo y el grado del tumor, que se incluye
en el informe patologico que se envia al neurocirujano
y al resto del equipo de atencion médica.*

El neurocirujano puede extirpar una parte mayor del
tumor para que se realicen pruebas patologicas. Esto se
conoce como “reseccion quirurgica”. Se puede realizar
una biopsia como procedimiento independiente o como
parte de una reseccion quirurgica.

En general, no todas estas pruebas se utilizaran para

todos los pacientes. El médico puede tener en cuenta
los siguientes factores a la hora de elegir qué pruebas
de diagnostico utilizar:*

* Tipo de tumor sospechado.

* Ubicacion del tumor.

e Signos y sintomas.

* Edad y estado general de salud.

* Resultados de otras pruebas médicas.

Los médicos utilizan cada vez mds pruebas genéticas para
determinar el subtipo de meduloblastoma. Las pruebas
suponen la extraccion de una muestra de tejido tumoral
y, en ocasiones, también un analisis de sangre. Después
de enviar las muestras a un laboratorio especializado en
pruebas genéticas, el médico obtendra un informe con
los resultados. Conocer el subgrupo genético y el patron
histolégico del tumor puede resultar ttil a la hora de
plantear las opciones de tratamiento.



ESTADIFICACION DEL TUMOR

Una vez realizadas todas las pruebas diagnosticas, el
médico puede estadificar el tumor. La estadificacion
es una forma de describir si el tumor se ha diseminado
a otras partes del SNC o, con menor frecuencia,

a otras partes del cuerpo.’ Conocer el estadio del
tumor ayudara a determinar las mejores opciones

de tratamiento e incluso puede ayudar a determinar
el pronéstico del paciente.

El meduloblastoma en ninos se clasifica como de riesgo
estandar (medio) o de riesgo alto, en funcion de los
siguientes factores:!

¢ La edad del nino.
¢ La cantidad de tumor que queda después de la cirugia.

¢ La cantidad de tumor que se ha diseminado,
si se disemino.

Normalmente, un tumor de riesgo estandar se localiza
en el cerebelo, y no se ha diseminado a otras areas

del cerebro o la médula espinal. Un tumor de riesgo
estandar se extirpa casi por completo durante la cirugia,
lo que significa que quedan menos de 1.5 centimetros
cuadrados (el tamano de un arandano), medicion que se
toma a través de una MRI después de la cirugia. Ademas,
no presenta ninguna caracteristica genética relacionada
con una peor probabilidad de recuperacion.'?

Por el contrario, un tumor de alto riesgo se ha diseminado
a otras partes del cerebro o de la columna vertebral, o

a otras partes del cuerpo; o bien, no se ha diseminado,
pero quedan mas de 1.5 centimetros cuadrados después
de la cirugia.

De forma similar para los adultos, el meduloblastoma
se clasifica como de riesgo estandar o de riesgo alto.
Esto se determina, generalmente, por la cantidad

de tumor que queda después de la cirugia, y por la
presencia o la ausencia de diseminacion tumoral.

Hable con su médico sobre la realizacion
de pruebas genéticas, ya que ain no se
consideran parte del “estdndar de atencion”.
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Las opciones de tratamiento actuales (a menudo
denominadas “estandar de atencion”) para el
meduloblastoma son la cirugia, la radioterapia

y la quimioterapia.®2'!

La cirugia suele estar seguida por la radioterapia.

La quimioterapia suele formar parte del plan de tratamiento,
segun el subtipo de tumor y si se ha diseminado.! La
radioterapia y la quimioterapia pueden usarse solas o
combinadas.” Los enfoques especificos de tratamiento
dependerén del tamano, la ubicacion, el subtipo genético,

el estadio y la evolucion del tumor, asi como de la edad, el
estado general de salud y las preferencias del paciente.!?"!

Busgue un centro de atencién médica que
cuente con médicos especializados en el
fratamiento del meduloblastoma y que tengan
acceso d las investigaciones mds recientes.

Cirugia

La cirugia para extirpar el tumor constituye un primer
paso importante en el tratamiento del meduloblastoma.’!
Las tres metas de la cirugia son las siguientes:*!

e Extirpar la mayor cantidad posible de tumor sin danar
el tejido cerebral cercano.

e Aliviar la presion en el cerebro mediante el drenaje
del LCR acumulado.

* Confirmar el diagnodstico obteniendo una muestra
de tejido para biopsia.

Cuando se extirpa todo el tumor, la cirugia se denomina
“reseccion total completa”.*! Los estudios sugieren que
el pronostico del paciente es mas favorable cuando se
extirpa de forma segura todo el meduloblastoma visible
en una MRL.*

Aunque la meta es extirpar todo el tumor, algunos
meduloblastomas no pueden extirparse por completo
debido a su ubicacion.’ Por ejemplo, en un tercio de
los pacientes, el tumor crece hacia el tronco encefalico,



lo que dificulta la extirpacion total debido a un posible
dano neurologico.

Aunque no se pueda operar el tumor, el neurocirujano
puede extirpar parte del tumor y obtener una muestra
de tejido para confirmar el diagndstico. La extirpacion
de solo una parte del tumor se denomina “reseccion
subtotal”.

Algunos pacientes pueden necesitar una derivacion
después de la cirugia®!, que es un tubo largo en forma
de catéter que drena el LCR del cerebro y lo traslada
a otras partes del cuerpo. En raras ocasiones, puede
recomendarse una derivacion antes de la cirugia para
eliminar la presion del cerebro.”!

Pocos dias después de la cirugia, se realizara una MRI
para determinar la cantidad de tumor que queda,

si hubiera restos.?! La cantidad de tumor residual o
restante ayudard al médico a efectuar recomendaciones
para el tratamiento posterior.

Los efectos secundarios frecuentes de la cirugia

son dolor, inflamacion, formacion de cicatrices,

dolor de cabeza y dolor en el cuero cabelludo.® Los
efectos secundarios menos frecuentes son infeccion,
hemorragias intensas, formacion de codgulos de sangre,
convulsiones y dafio cerebral.

Poco después de la cirugia, hasta un 25 % de los
ninos presentan sindrome de mutismo cerebeloso,
también denominado “sindrome de fosa posterior”.?*3*
Esta complicacion se considera rara en adultos. Los
sintomas incluyen pérdida del habla y del equilibrio,
rigidez muscular, fatiga y cambios de personalidad.
No queda claro por qué se produce este sindrome. En
muchos nifos, los sintomas desaparecen rdpidamente,
pero otros pueden tenerlos anos después de la cirugia.

Para obtener mas informacion, lea el folleto de cirugias
de la ABTA.

Hable con el médico sobre sus objetivos de
fratamiento y de calidad de vida. Considere
los beneficios y los riesgos de la cirugia,

asi como otras opciones de tratamiento.
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MEDULOBLASTOMA
Radiacién

Una vez extirpado quirurgicamente el tumor (o después
de una biopsia si no se puede extirpar), el médico
recomendara radioterapia para reducir o detener el
crecimiento y la propagacion del meduloblastoma en

el SNC.!' La radioterapia utiliza rayos de alta energia
muy concentrados (ya sean fotones o protones) para
destruir las células tumorales mas pequenas que quedan
en el cerebro. El médico especializado en administrar
radioterapia se denomina “radiooncologo”.

El tipo mas frecuente de radiacion utilizada para tratar
los meduloblastomas se conoce como “radioterapia
de haz externo” (EBRT).

Paciente que recibe radioterapia dirigida mientras lleva una mascara

personalizada para estabilizar la cabeza durante el tratamiento.

Existen diferentes métodos de EBRT, como la radioterapia
estereotactica, la radioterapia de intensidad modulada y
la terapia de protones, pero todos ellos implican el uso
de una maquina para administrar radiacion a través de

la piel directamente al tumor. También administran una
dosis elevada de radiacion dirigida al tumor, al tiempo que
limitan la cantidad de radiacion que llega al tejido cerebral
sano cercano y a otras partes del cuerpo.’** La reduccion
de la exposicion a la columna vertebral, el corazon,

los pulmones, el oido interno y la tiroides, entre otras
areas, podria dar lugar a una menor cantidad de efectos
secundarios. Normalmente, se recomienda la radiacion
dirigida a todo el cerebro y la columna vertebral, lo que
se conoce como “radioterapia craneoespinal”.®?

La radioterapia suele iniciarse entre dos y cuatro
semanas después de la cirugia para dar tiempo al cuerpo
a recuperarse.’! Generalmente, se administra en una



serie de tratamientos denominados “fracciones” a lo
largo de varias semanas. Al espaciar los tratamientos,
el cuerpo recibe suficiente radiacion para destruir el
tumor, mientras que las células sanas tienen tiempo
para recuperarse.

Dado que irradiar el cerebro y el SNC puede interferir
en el crecimiento y el desarrollo del nifo, los médicos
pueden elegir un plan de tratamiento diferente para los
ninos, especialmente, los muy pequetios.’!

En el caso de los nifios menores de 3 anos, la radioterapia
puede demorarse o ni siquiera plantearse.>*** Si se
recomienda, la cantidad y el tipo de radiacion que se
administrara dependeran de la edad del nino y de las
caracteristicas del tumor.

¢ En el caso de los nifios mayores de 3 anos y los
adultos, la radioterapia se administra en todo el
cerebro y la columna vertebral. Posteriormente, se
aplica un refuerzo de radiacion directamente sobre
el tumor y el area circundante o el cerebelo.

* En los nifios menores de 3 anos, la radioterapia
puede dirigirse solo al cerebelo o al tumor y el area
circundante después de la cirugia y la quimioterapia.

Los efectos secundarios de la radioterapia varian de una
persona a otra. Entre los mds frecuentes, se incluyen
fatiga, reacciones cutaneas leves, vomitos y pérdida

de apetito.’! La mayoria de estos efectos secundarios
desaparecen una vez finalizado el tratamiento. No
obstante, algunas personas también tienen efectos
secundarios a largo plazo, que pueden incluir problemas
de crecimiento, niveles hormonales bajos y dificultades
de aprendizaje o problemas cognitivos. Esto se debe
probablemente a que las partes del cuerpo que controlan
estas funciones, que aun se estan desarrollando

en los ninos, se encuentran en la trayectoria del

haz de radiacion.
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Como consecuencia, el tratamiento puede interferir en el
funcionamiento normal. Por ejemplo, los sobrevivientes a
largo plazo de un meduloblastoma experimentan pérdida
de audicion de moderada a grave.’® La deteccion temprana
de la pérdida de audicion puede minimizar su gravedad.

Para obtener mas informacion, lea los folletos de
la ABTA sobre radioterapia convencional, terapia
de protones y radiocirugia estereotactica.

Hable con el médico sobre los distintos tipos de
radioterapia, y cudl podria ser el mds adecuado
para usted o su hijo.

Quimioterapia

La quimioterapia utiliza potentes sustancias quimicas,

o farmacos, para detener o reducir el crecimiento

de las células tumorales.’! Puede administrarse por

via intravenosa (iv.) o en forma de comprimido. La
quimioterapia también se utiliza para destruir las células
tumorales restantes después de la cirugia o la radioterapia.

Paciente que recibe quimioterapia.

Los farmacos de quimioterapia que se utilizan
actualmente para tratar el meduloblastoma son
vincristina, lomustina, ciclofosfamida, cisplatino,
carboplatino y etoposido.?!

Normalmente, se recomienda mds de una quimioterapia,
ya que atacan el tumor de diferentes maneras y pueden
ser mas eficaces cuando se utilizan juntas. Por ejemplo,
se ha utilizado una combinacion de cisplatino, lomustina
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y vincristina para tratar con éxito el meduloblastoma,
asi como cisplatino, ciclofosfamida y vincristina.»

Los investigadores siguen evaluando los farmacos
de quimioterapia utilizados para tratar los tumores
cerebrales con el fin de desarrollar nuevos farmacos
o nuevos enfoques para utilizarlos.*!

Debido a que los meduloblastomas son poco
frecuentes en los adultos, los planes de tratamiento,
incluida la dosis de radiacion y la funcion de la
quimioterapia, no son tan claros para los adultos
como para los nifos.?'** En general, los farmacos

de quimioterapia que se han utilizado para tratar a
los nifos tienen peores efectos secundarios en los
adultos.” Sin embargo, estudios recientes indican
que la quimioterapia puede ser beneficiosa para tratar
a la poblacion adulta. Las decisiones de tratamiento
para adultos deben sopesar los posibles beneficios
de la quimioterapia en la supervivencia a largo plazo
frente al riesgo de sufrir efectos secundarios graves.

Los investigadores analizan diferentes formas de
utilizar la quimioterapia antes, durante y después

de la radioterapia, ya que parece que la combinacion
de los tratamientos es mas eficaz.*

Las dosis mas altas de quimioterapia parecen funcionar
mejor cuando solo queda una pequena cantidad de tumor
después de la cirugia. En el caso de los nifios, cuando y
como se administra la quimioterapia depende de su edad.
La quimioterapia de dosis alta puede utilizarse antes o en

lugar de la radioterapia en ninos menores de 3 anos.

En ninos mayores de 3 afios, pueden administrarse
varios ciclos de quimioterapia después de la radioterapia.
La quimioterapia suele programarse para una cantidad
especifica de ciclos administrados durante un periodo
determinado.

Los efectos secundarios frecuentes de la quimioterapia
incluyen fatiga, riesgo de infeccion, nduseas y vomitos,
caida del cabello, pérdida de apetito y diarrea.’* Estos
efectos secundarios, que pueden depender de la dosis
de quimioterapia administrada, suelen desaparecer

una vez finalizado el tratamiento.
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Pero algunos efectos secundarios, como la neuropatia
periférica (dafio en los nervios que causa dolor,
entumecimiento, hormigueo, inflamacion o debilidad
muscular, que comienza en las manos y los pies y se
agrava con el tiempo) en pacientes adultos tratados con
vincristina, pueden ser a largo plazo. Aproximadamente,
entre el 40 % y el 60 % de los sobrevivientes a largo
plazo de meduloblastoma infantil sufren pérdida

de audicion de moderada a grave asociada a la
quimioterapia con cisplatino.”

Para obtener mds informacion, lea la guia informativa
sobre quimioterapia de la ABTA.

Informe al médico acerca de los medicamentos
recetados, de venta libre y suplementos que
usted o su hijo estén tomando, ya que pueden
inferactuar con la quimioterapia.®

El meduloblastoma y sus tratamientos provocan
sintomas fisicos y efectos secundarios.®' Aliviar estos
sintomas y efectos secundarios constituye una parte
importante de los cuidados de apoyo, que también se
conocen como “cuidados paliativos”.

Los cuidados paliativos son para cualquier persona,
independientemente de su edad o del tipo y estadio de
la enfermedad. Deben iniciarse inmediatamente después
del diagnostico para obtener los mejores resultados. Por
ejemplo, pueden utilizarse corticosteroides para reducir
el edema (inflamacion del cerebro cerca del tumor) que,
en ocasiones, es provocado por el propio tumor cerebral
o por las terapias para tratarlo.”?

Las personas que reciben cuidados paliativos suelen tener
sintomas menos graves, disfrutan de una mejor calidad
de vida y estan mas satisfechas con el tratamiento. Los
cuidados paliativos pueden incluir medicamentos, cambios
nutricionales, técnicas de relajacion y apoyo emocional
y espiritual, entre otros.’’



Consulte al médico sobre qué terapias
pueden utilizarse para tratar los sintomas
y los efectos secundarios.®!

ENSAYOS CLINICOS

Los ensayos clinicos ofrecen a las personas la
oportunidad de someterse a pruebas y tratamientos
nuevos o experimentales (es decir, que aun no se
probaron) antes de que pasen a formar parte del
estandar de atencion. Mas del 60 % de los nifios con
cancer reciben tratamiento en ensayos clinicos.’! La
disponibilidad de ensayos clinicos para pacientes adultos
con meduloblastoma es mas limitada, pero se estan
implementando medidas para aumentar su participacion.

Entre los nuevos farmacos que se estan probando para el
tratamiento del meduloblastoma en ensayos clinicos, se
encuentran las terapias dirigidas y las inmunoterapias.'**

El término “terapias dirigidas” hace referencia a
tratamientos que tienen como objetivo atacar determinadas
proteinas que contribuyen a que el meduloblastoma crezca
y sobreviva. A diferencia de la quimioterapia, que puede
destruir todas las células, la terapia dirigida resulta mas
precisa a la hora de destruir células tumorales particulares
con una proteina anoémala especifica.

Otros ensayos clinicos se centran en nuevas formas de
aliviar los sintomas y los efectos secundarios.®>* Las
personas que desean participar en un ensayo clinico
se presentan de forma voluntaria y deben cumplir con
ciertas normas denominadas criterios de elegibilidad,
como tener un tipo especifico de tumor o no haber
recibido una terapia en particular. La mayoria de los
ensayos clinicos cubren los costos del tratamiento.

Para obtener mds informacion, lea la guia informativa
sobre ensayos clinicos de la ABTA.

Es posible que algunos tratamientos en estudio
no funcionen o presenten efectos secundarios
graves.*' Hable con el médico para saber si
un ensayo clinico es adecuado para usted

O para su hijo.
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Después del tratamiento del meduloblastoma, los pacientes
deben reunirse periodicamente con el médico para
lo siguiente:

 Abordar los efectos secundarios que continten
una vez finalizado el tratamiento.

e Comprobar si el tumor ha regresado.

* Controlar el estado general de salud.»+

Por lo general, se evalua a los pacientes cada tres meses
durante los primeros uno o dos anos posteriores al
tratamiento, y después cada seis meses o un afio.» Las
visitas de seguimiento pueden incluir una revision de
antecedentes y un examen fisico, una MRI del cerebro
y la columna vertebral, y otras pruebas médicas.

Algunos pacientes presentan efectos secundarios de los
tratamientos mucho tiempo después de que la terapia
haya finalizado.” Ademas, otros efectos secundarios
denominados “efectos tardios” pueden comenzar meses
o incluso afios después de finalizar el tratamiento activo.
Los efectos tardios no se limitan al cerebro ni al SNC.
Pueden incluir problemas cardiacos y pulmonares,
problemas hormonales y de crecimiento, y la rara
aparicion de un segundo tipo de cancer. Se comprobd que
pueden ocurrir problemas emocionales, como ansiedad
y depresion, y un deterioro de las capacidades cognitivas.

Para tratar los efectos tardios, puede ser necesario acudir
a otros especialistas, como un endocrinélogo, que es un
médico capacitado en el tratamiento del crecimiento o los
desequilibrios hormonales; un oncélogo o neurooncoélogo,
que estd capacitado en el tratamiento del cancer, en
particular con farmacos de quimioterapia; o bien, un
neuropsicologo, que es un psicologo que entiende la
relacion entre el cerebro y el comportamiento. Algunos
pacientes pueden beneficiarse de la rehabilitacion, que
incluye fisioterapia, asesoramiento psicoldgico familiar

o individual, planificaciéon nutricional o ayuda educativa.



Tener una historia clinica personal es importante para
los pacientes con meduloblastoma, que deben someterse
a controles durante el resto de su vida para detectar la
presencia de recidiva y efectos secundarios. Algunos
pacientes seguirdn acudiendo al oncélogo, mientras
que otros regresaran a su médico de cabecera. En algin
momento de la vida de la persona, es probable que un
médico que no participé directamente en su atencion
dirija el seguimiento de su salud.

Hable con el médico sobre la atencién médica
continua y el seguimiento que usted o su hijo
necesitardn después del tratamiento.

Cuando un paciente deja de tener sintomas y no se
encuentra el tumor en el cerebro o la médula espinal,
se hace referencia a que se encuentra en remision.”
Muchas remisiones son permanentes, pero sigue siendo
importante conocer el riesgo de recidiva, es decir,

la posibilidad de que el tumor vuelva a aparecer.

RECIDIVA

A pesar de la mejora del prondstico de los pacientes con
meduloblastoma, el tumor reaparece en entre un 20 % y
un 30 % de ellos.” Un tumor recidivante vuelve a aparecer
en la misma drea donde se encontré por primera vez,
o bien se desplaza al cerebro o a la columna vertebral.

En los ninos, la mayoria de las recidivas se producen
en los primeros tres anos después del diagndstico
inicial. Los adultos tienden a presentar recidivas
después de periodos mas prolongados, y el tumor
también puede reaparecer en otras partes del cuerpo,
como los huesos o la médula 6sea.

Si el tumor reaparece, el médico realizara una nueva
serie de pruebas para obtener toda la informacion
posible sobre el tumor recidivante y ayudar a determinar
las mejores opciones de tratamiento.” Estas pruebas
pueden incluir andlisis de sangre, pruebas de diagnostico
por imdgenes y punciones lumbares. El médico
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recomendard las pruebas en funcion de varios factores,
como el tipo de tumor, la ubicacion del tumor recidivante
y el tipo de tratamiento administrado anteriormente.

En general, el tratamiento de un tumor recidivante
puede incluir cirugia adicional, radioterapia (segun si

se administro radiacion después del diagnostico original
o de cudnta radiacion se administrd) y quimioterapia.»
Estos tratamientos pueden utilizarse en una combinacion
diferente o administrarse en un cronograma distinto del
utilizado con el primer tumor. Algunos ensayos clinicos
se centran en nuevos medicamentos y combinaciones

de tratamientos especificos para pacientes con tumores
recidivantes."

Pueden administrarse dosis altas de quimioterapia con

la esperanza de curar al paciente o prolongarle la vida. La
quimioterapia de dosis alta combinada con radioterapia,
en ocasiones, puede prolongar la supervivencia sin tumor,
especialmente en lactantes y nifos pequenos.

La quimioterapia de dosis altas puede estar seguida por un
trasplante de células madre.» Este procedimiento médico
consiste en sustituir las células tumorales de la médula
6sea por unas células muy especiales llamadas “células
madre hematopoyéticas” que se convierten en médula dsea
sana. Este procedimiento solia denominarse “trasplante
de médula 6sea”. Antes de recomendar un trasplante de
células madre, el médico tendra en cuenta el tipo de tumor,
los resultados de los tratamientos anteriores, y la edad

y el estado general de salud del paciente.

Este enfoque se ha estudiado en grupos pequerios y ha
motivado una mayor supervivencia sin tumor en algunos
ninos que no recibieron radioterapia. Sin embargo,

los estudios que demuestran el beneficio de utilizar

este enfoque son muy limitados.” El efecto secundario
mds grave del trasplante de células madre es el riesgo

de infeccion, que puede tratarse con antibioticos en

la mayoria de los casos. Otros efectos secundarios

del trasplante de células madre son similares a los

de la quimioterapia.



Hable con el médico sobre la posibilidad
de que el tumor reaparezca y las opciones
de tratamiento disponibles.®!

PRONOSTICO

El pronostico hace referencia a las posibilidades que
tiene una persona de recuperarse o sobrevivir a una
enfermedad. Se basa en estadisticas que analizan, a lo
largo del tiempo, a un grupo grande de personas que
tienen la misma enfermedad. Tenga en cuenta que
las estadisticas sobre las tasas de supervivencia son
estimaciones y no pueden predecir con exactitud lo
que le ocurrira a cada persona. Normalmente, se miden
cada cinco anos, por lo que es posible que las tultimas
estimaciones no incluyan los métodos mas actuales de
diagnostico y tratamiento del meduloblastoma.+

Al determinar el pronéstico de un paciente, se deben
tener en cuenta los siguientes factores:

e La cantidad de tumor que queda en el cerebro
después de la cirugia. El pronostico es mas favorable
cuando se puede extirpar quirdrgicamente todo
el tumor.®

¢ Si el tumor se ha diseminado en el momento del
diagnostico. El prondstico tiende a ser mas favorable
si el tumor no se ha diseminado en el momento
del diagnostico.»

e Si el tumor se ha diseminado a otras partes del
cuerpo. Aunque la diseminacion a otras partes
del cuerpo se relaciona con un prondstico menos
favorable,* los meduloblastomas no suelen
diseminarse fuera del SNC.:2

e El subtipo genérico de tumor. Los tumores con
activacion por WNT se asocian con el pronéstico mas
favorable de los cuatro subtipos en ninos*2, con una
supervivencia a cinco afios superior al 95 %.

e La estadificacion del tumor. La enfermedad de riesgo
estandar se relaciona con tasas de supervivencia a
largo plazo de alrededor del 85 %; la enfermedad
de riesgo alto se relaciona con tasas de supervivencia
a largo plazo de alrededor del 70 %.®
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¢ Los patrones histologicos tumorales. Se demostro que
los pacientes con meduloblastoma con nodularidad
extensa y meduloblastoma desmoplasico/nodular
tienen un pronostico favorable cuando se tratan
con métodos de tratamiento estandar.2s

¢ La edad en el momento del diagnéstico. Por lo
general, los nifios mayores suelen tener un mejor
prondstico.»» El pronéstico mds desfavorable para
los nifilos muy pequetios puede estar asociado a la
reduccion o eliminacion de la radioterapia debido a
los posibles efectos secundarios graves para el SNC
en desarrollo.»

El pronéstico de los pacientes diagnosticados con
meduloblastoma ha mejorado drasticamente en las

altimas décadas.» La mayoria de los pacientes con
meduloblastoma pueden tratarse con éxito.” Sin embargo,
es importante entender que estas estadisticas no reflejan
las diferencias en los resultados entre los grupos de riesgo
estandar y de alto riesgo (ya que los grupos de alto riesgo
pueden no evolucionar tan bien), y el subtipo genético

y los patrones histologicos del tumor, asi como las
caracteristicas del paciente y las respuestas al tratamiento.

A continuacion, se indican las tasas de supervivencia
a5y a 10 anos de las personas con meduloblastoma:
En general, el Registro Central de Tumores Cerebrales
de Estados Unidos informa que el 65 % de las personas
con meduloblastoma estan vivas 10 anos después de
recibir el diagnostico.»

Tipo de tumor Grupo etario Tasas de Tasas de
supervivencia | supervivencia
a5 anos a 10 anos
Meduloblastoma | Niflos (desde 73% 65%
el nacimiento
hasta los
14 anos)
Adultos de 75% 68 %
15 a 39 anos
Adultos mayores 69 % 48 %
de 40 anos

Fuente: CBTRUS 2018




Ademas, la supervivencia a 10 anos significa que
el seguimiento de los pacientes se realiz6 solo
durante 10 anos; no se conoce su evolucion mas
alla de ese periodo.

Hable con el médico sobre los resultados
esperados para obtener un prondstico
mads individualizado.

RUMBO A FUTURO

El conocimiento cada vez mayor de los genes y su papel
en el desarrollo de los tumores cerebrales ha permitido
a los investigadores clasificar los meduloblastomas en
categorias que estan teniendo un impacto significativo
tanto en el tratamiento como en la supervivencia.®

Pero atun queda mucho trabajo por hacer.

Conocer la composicion genética del tumor es un
primer paso importante para desarrollar farmacos
que ataquen y destruyan las células cancerosas.’

La investigacion futura se centra en esfuerzos como
los siguientes:

e Disenar terapias que recurran al propio sistema
inmunitario del cuerpo para combatir el tumor.»

e Utilizar virus modificados que maten solo a
las células tumorales y protejan a las sanas.»

e Evaluar farmacos, aprobados para el tratamiento de
determinados tipos de cancer de piel, que ataquen la
via SHH de los tumores.»

Los esfuerzos de investigacion también intentan
disminuir los efectos secundarios de las terapias de
tratamiento y, al mismo tiempo, mantener las altas tasas
de recuperacion de los pacientes con meduloblastoma.
La meta consiste en mejorar la supervivencia y la calidad
de vida después de la terapia.
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La esperanza es que esta mayor comprension conduzca

a un tratamiento mejorado y mds preciso. Juntas, las
comunidades médica y cientifica, las organizaciones de
apoyo, y los pacientes y sus familias aprovechan los éxitos
del pasado para alcanzar una mejor recuperacion para
todas las personas diagnosticadas con meduloblastoma.



Informacién, recursos y apoyo
de la Asociacion Americana
de Tumores Cerebrales

Folletos

Puede encontrar los folletos educativos en nuestro sitio
web, o solicitarlos en formato impreso y de forma gratuita
llamando a la ABTA. La mayoria de los folletos estan
disponibles en espanol, a excepcion de los que aparecen
marcados con un asterisco.

Informacioén general

Acerca de los tumores cerebrales: manual basico
para pacientes y cuidadores

Brain Tumor Dictionary (Diccionario de tumores
cerebrales)*

Brain Tumors: A Handbook for the Newly Diagnosed
(Tumores cerebrales: manual para personas recién
diagnosticadas)*

Caregiver Handbook (Manual para cuidadores)*

Tipos de tumores

Ependimoma

Glioblastoma y astrocitoma anaplasico
Meduloblastoma

Meningioma

Tumores cerebrales metastasicos
Oligodendroglioma y oligoastrocitoma
Tumores pituitarios

Tratamiento

Quimioterapia

Ensayos clinicos

Radioterapia convencional

Terapia de protones

Stereotactic Radiosurgery (Radiocirugia estereotactica)*
Esteroides

Cirugia
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SITIO WEB DE LA ABTA | ABTA.ORG

Ofrece mas de 200 paginas de informacion, programas,
servicios de apoyo y recursos, entre los que se incluyen
localizadores de centros de tratamiento de tumores cerebrales
y grupos de apoyo, recursos para cuidadores, actualizaciones
sobre investigaciones, e informacion sobre tipos de tumores

y tratamientos para todas las edades y tipos de tumores.

e Reuniones y seminarios web educativos de la ABTA:
Se ofrecen reuniones educativas presenciales y virtuales
a cargo de profesionales médicos reconocidos a nivel
nacional.

e Programa de asesores pares de la ABTA:
Comuniquese con un asesor de pacientes o cuidadores
capacitado para que lo ayude a afrontar un diagnostico
de tumor cerebral.

¢ Comunidad ABTA Connections:
Es una comunidad de apoyo y debate en linea
con mas de 25,000 miembros.

e CareLine de ABTA:
Si quiere obtener informacion y recursos personalizados,
Ilame al 800-886-ABTA (2282) o envie un correo
electronico a info@abta.org para ponerse en contacto
con un miembro del personal de CareLine.

e Participe en un evento de recaudacion de fondos
de la ABTA.
e Para hacer una donacion, visite abta.org/donate.

CareLine: 800-886-ABTA (2282)
Correo electronico: info@abta.org
Sitio web: abta.org
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