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PROLOGO

El sistema sanitario espanol ha permitido, en los tltimos afios, la
aplicacién en clinica de muchos avances en el diagnéstico y en el
tratamiento de los nifios con cdncer. La mortalidad ha disminui-
do y empiezan a aparecer largos supervivientes en tumores en los
que antes la esperanza era mucho mds limitada. A pesar de eso,
un 20 % de los nifos con cdncer fallecen.

Estos datos nos permiten entender que los oncdlogos pedidtri-
cos se relacionan con pacientes incurables mucho mds de lo que
les gustaria. En esa busqueda por darle a cada nino lo mejor y lo
que necesita en cada momento es natural que muchos de ellos
hayan emprendido caminos por y para el desarrollo de los cuida-
dos paliativos pedidtricos. En muchos hospitales son ellos los que
«han abierto las puertas» a los cuidados paliativos pedidtricos para
que, por ellas, pasen todos los demds.

Esta guia es el resultado de una historia que comenzé hace
muchos anos con algunos «laneros solitarios» que empezaron a
interesarse, a aprender, a practicar y a ensefar cuidados paliati-
vos pedidtricos. En esa travesia nos encontramos Eduardo, José
Antonio... y luego todos los demds. Juntos aprendimos, nos ilu-
sionamos mutuamente y emprendimos proyectos para mejorar
la prictica, unificar la formacién y no desperdiciar ni duplicar
esfuerzos.

El final del camino es que todos los profesionales que atienden
a niflos con tumores cerebrales en situacién de irreversibilidad
tengan las competencias especificas para hacerlo. Mientras tanto,
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oncdlogos y paliativistas hemos de trabajar juntos para darle a
cada nino lo que necesita desde un enfoque paliativo, «para tratar
lo tratable y no tratar lo intratable, sin privarle de lo que necesita
para estar bien».

Esta gufa aporta conocimientos paliativos a los oncélogos,
conocimientos oncoldgicos a los paliativistas. Si compartimos
conocimientos y un lenguaje comun, podemos identificar pre-
cozmente a los pacientes que se pueden beneficiar de un enfoque
o0 una atencidn paliativa especifica. Un trabajo conjunto y coordi-
nado, con la incorporacién de los equipos de paliativos, al menos
cuando aparecen las «banderas rojas» en la trayectoria clinica del
paciente.

Mi gratitud al Grupo de Cuidados Paliativos de la SEHOP
por esta guia, por el esfuerzo y motivacién de hacerla, pero, sobre
todo, por todo el trabajo en crear y difundir una cultura de aten-
cién paliativa entre los oncélogos pedidtricos.

Cuando no se puede curar al paciente, ayudarle a vivir mejor
es el mejor regalo que podemos hacerle.

Dr. Ricardo Martino Alba
Jefe de Seccién de Cuidados Paliativos Pedidtricos

en el Hospital Infantil Universitario Nifo Jesds
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1. INTRODUCCION

Los tumores cerebrales suponen la primera causa de neoplasia
s6lida en ninos. Globalmente, han superado a las leucemias como
el conjunto de tumores mds frecuente en la poblacién pedidtrica,
afectando a entre 4 y 6 nifios por cada 100000'.

A pesar de los tratamientos multimodales, la mortalidad esti-
mada del grupo de tumores cerebrales a los 5 anos es del 30 %?,
representando un cuarto de las causas de muerte por cdncer en
la infancia®. Cabe destacar la heterogeneidad del conjunto de los
tumores cerebrales, ya que se incluyen patologias de especial mal
prondstico como el glioma difuso de la protuberancia (DIPG),
con una mediana de supervivencia inferior a un afio*, o el tumor
rabdoide-teratoide atipico (ATRT), cuya enfermedad metastdsica
condiciona una supervivencia los 3 afios menor del 25 %°.

Los pacientes que fallecen por tumores cerebrales presentan
problemas caracteristicos al final de vida, tales como astenia,
discapacidad motora, secuelas endocrinas, epilepsia, deterioro
cognitivo, problemas derivados de la hidrocefalia y del funcio-
namiento de dispositivos de derivacién ventricular (DDV), entre
otros, y que suponen un desafio clinico®.

La atencién a estos problemas requiere gran nivel de espe-
cializacién de los profesionales y un alto grado de compromi-
so laboral y emocional. Por ello, estos pacientes precisan de un
abordaje multidisciplinar, con una cooperacién estrecha entre
onco-pediatras, paliativistas pedidtricos, neurocirujanos, oncdlo-
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gos radioterdpicos, enfermeros, psicélogos y trabajadores sociales,
entre otros.

Asimismo, debido al pronéstico ominoso frecuentemente
asociado a la patologia, a las secuelas derivadas de los trata-
mientos y al manejo especifico que requieren estos pacientes,
muchos de ellos probablemente se beneficiarian de un enfo-
que paliativo precoz con integracién de los equipos de CPP
desde el diagndstico de la enfermedad.

Un punto que requiere especial sensibilizacién son los
pacientes afectos de sindrome de predisposicién al cdncer
como nifnos afectos de facomatosis, sindrome de Li-Fraume-
ni o sindrome de deficiencia constitucional de reparacién del
ADN (MMRAJ), en los cuales existe una predisposicién inna-
ta a la generacién de tumores en el sistema nervioso central
(SNC) con alto grado de malignidad en muchos casos y que
pueden requerir de un enfoque paliativo desde que se conoce
su sindrome’.

Esta guia describe el manejo de los distintos problemas una
vez aceptada la incurabilidad del proceso en nifios con tumores
cerebrales, centrindose en el control de sintomas, tratamientos
de soporte y tratamientos antineopldsicos con intencién no cu-
rativa. Asimismo, propone criterios de derivacién a cuidados pa-
liativos pedidtricos (CPP) y aborda la fase del final de vida, con
especial atencién a las indicaciones y firmacos empleados en la
sedacién paliativa.

El objetivo de su elaboracién es apoyar a los profesionales sani-
tarios que atienden pacientes pedidtricos con tumores cerebrales,
facilitando la toma de decisiones mediante un enfoque holistico e
integral del nifio y su familia. Esta guia pretende, ademds, ayudar
a establecer objetivos de atencién y realizar un manejo anticipado
de problemas, que permita evitar hospitalizaciones innecesarias y
mejorar la calidad de vida del paciente y su familia.
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Distribucion

Mixtos
4%

Figura 1. Distribucién por frecuencia de tumores cerebrales infantiles (toma-
do y modificado de Udaka 2018). ATRT: tumor rabdoide-teratoide atipico,
CF: crancofaringioma, EP: ependimoma, HGG: glioma de alto grado, LGG:
glioma de bajo grado, MB: meduloblastoma, MN: meningioma, TCG: tumor
de células germinales.
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2. EMPEZANDO EL CAMINO: DESDE
EL DIAGNOSTICO A LOS CUIDADOS
PALIATIVOS

2.1. Criterios de derivacién.

Es subsidiario de CPP cualquier nifo/a y adolescente con enfer-
medad limitante y/o amenazante para la vida, también en ninos
con cdncer y especificamente aquellos con tumores cerebrales®.

Definimos cuidados paliativos como el «enfoque activo y total
en el cuidado, desde el momento en que se diagnostica o identifica
esta situacion, a lo largo de la vida y la muerte del nifo y més all4.
Comprende elementos fisicos, emocionales, sociales y espirituales,
y se centra en la mejora de la calidad de vida del nifio y el apoyo a
la familia. Incluye el manejo de los sintomas, la posibilidad de res-
piros y el cuidado en la muerte y el duelo». En 1997 la Association
for children with life-threatening or terminal conditions and their fa-
milies (ACT) clasifica a los pacientes tributarios de CPP, y engloba
en el Grupo 1 el cincer infantil: nifios en situacién de amenaza
para la vida y en los que un tratamiento curativo es posible, pero
puede fracasar. Los CPP pueden ser necesarios durante la fase de
prondstico incierto y cuando el tratamiento falla.

Desde 1998 la OMS recomienda que los cuidados paliativos
sean ofrecidos desde el diagnéstico de la enfermedad. Esto no
implica que todos los ninos sean derivados a una Unidad de
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Cuidados Paliativos Pedidtricos especializada. En las Unidades
de Oncologia Infantil se tiene formacién en CPP que garantiza
esa visién paliativista de la enfermedad con una atencién inte-
gral del nifno y su familia, y tratando de cubrir sus necesidades
psicolégicas, sociales, espirituales y fisicas. Lamentablemente,
habrd nifos con enfermedades oncolégicas cuyo prondstico sea
malo y sabemos que van a necesitar una atencién por un equipo
de CPP. En estos casos se recomienda un trabajo conjunto en-
tre las Unidades de CPP y Oncologia Infantil que ofrezca una
atencién integral e integradora, y garantice la continuidad de
cuidados al nifio/a y su familia. A veces solo es necesario que
el equipo de Oncologia Infantil dé a conocer al equipo de CPP
especializado la existencia de un nino/a con una enfermedad
oncolégica de muy mal pronéstico y, paulatinamente, segin la
evolucién de la enfermedad, el equipo de paliativos se integre
en los cuidados y este adquiera mds peso en la asistencia segiin
la enfermedad avance.

No es ficil definir un listado de los tumores cerebrales que
van a requerir de una participacién paliativa especializada o, al
menos, de una comunicacién o interconsulta con el equipo de
CPP especializado.

A modo de referencia remitimos una sugerencia:
1. Incluir en el plan de cuidados a una unidad de CPP:
e DIPG al diagnéstico.
* Glioma de alto grado (HGG) al diagnéstico.
e ATRT metastisico al diagndstico.
* Ependimoma de fosa posterior Grupo A al diagndstico.
* Meduloblastoma metastdsico al diagnéstico.

* Cualquier tumor cerebral en recaida.
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* DParticipacién en un ensayo clinico fase I/II.

* Problemas en el manejo de sintomas o en la toma de
decisiones.

2. Recomendable una comunicacién con una unidad de CPP
especializada:

* Cualquier tumor cerebral con una supervivencia menor
del 40 % con los tratamientos actuales.

¢ Necesidad de cuidados intensivos cuando marcan un
punto de inflexién en la evolucién de la enfermedad.

* Cualquier diagndstico con manejo complicado de sinto-
mas.

* Conflictos éticos.
* Necesidad de atencién médica compleja.

La atencién paliativa es responsabilidad de todos los profesio-
nales que atienden al nifio con cdncer porque garantiza que se le
ofrezcan unos cuidados que van més alld de los tratamientos pu-
ramente oncoldgicos como puede ser la quimioterapia. Es por ello
por lo que es necesario insistir en la necesidad de formacién de
los profesionales y trabajar conjuntamente entre los miembros de
la Unidad de Oncologia Infantil y los de CPP porque es la tnica
forma de garantizar que el nino esté en el centro del cuidado. Cu-
raremos a veces, pero siempre cuidaremos a los nifios con cdncer.

2.2. La transiciéon a Cuidados Paliativos Pediatricos.

Hay que resaltar que se trata, efectivamente, de una transicién y
no de una derivacién.

Si el nifio se encuentra en cualquiera de las situaciones descritas
en el apartado 2.1., el equipo de oncologia debe organizar una
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sesién de presentacion integral del caso al equipo de CPE donde se
abordara el diagndstico, el prondstico, la situacién clinica, psicold-
gica y social, y las necesidades y problemas mds inmediatos.

Posteriormente se hard visita conjunta en Consultas, Hospital
de Dia o en la Planta de Hospitalizacién. En determinados casos
esta visita también podria hacerse en el domicilio. En esta pri-
mera visita se explicard a la familia la funcién del equipo de CPP
y la posibilidad de atencién telefénica y domiciliaria segin los
recursos de su Comunidad Auténoma.

Durante el periodo de tiempo en que el nifio continde en fase
activa de tratamiento, con pruebas diagndsticas o con controles
oncolégicos, se recomienda favorecer las visitas conjuntas entre
los dos equipos en el hospital, aunque el equipo de CPP puede
hacer otras intervenciones en domicilio, telefénicas o a demanda
si se precisa.

El seguimiento se realizard de forma coordinada, pero la
intervencién del equipo de CPP serd progresivamente ma-
yor y menor la de oncologia cuando disminuyan los ingresos
hospitalarios, los tratamientos quimioterdpicos y las pruebas
diagndsticas.

Se promoverd la toma de decisiones conjunta entre los dos
equipos referentes, de manera y consensuada con la familia.

En Figura 2 se muestran los modelos de atencién paliativa:

A) El «<modelo tradicional» de transicién o «sin transicién», el
cual estd obsoleto. Se trata de un modelo con peor aceptacién por
todas las partes y con peor manejo de las distintas situaciones que
puedan aparecer a lo largo de la enfermedad.

B) El «modelo integrado» es aquel en el que de manera natural
las intervenciones de uno y otro equipo se van definiendo y orga-
nizando de manera coordinada.
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C) El «modelo cooperativo» es una variante del anterior que
tiene en cuenta distintas situaciones a lo largo de las fases de la
enfermedad en las que uno u otro equipo pueden hacer inter-
venciones puntuales segiin necesidad. Es el modelo que mejor se
adapta a los cuidados paliativos que requieren nuestros ninos con

tumores cerebrales.

Muerte

cpP
Trasplante

Muerte
Tiempo

Figura 2. Diferentes modelos de atencién paliativa en nifios con tumores ce-

rebrales. AFV: Atencion Final de Vida. CP: Cuidados Paliativos.
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3. PROBLEMAS CLINICOS PRESENTES EN
EL NINO CON TUMOR CEREBRAL

A lo largo de la historia natural de la enfermedad del nifio con tu-
mor cerebral se desarrollardn una serie de problemas y necesida-
des que evolucionardn de modo independiente y se presentardn
de forma individual segtin el caso. Sus caracteristicas dependerdn
de la biologia molecular de su tumor, de su localizacién, de la
constitucién del nino, de su personalidad, su entorno familiar o
su experiencia vital, entre otros tantos factores. Es, por tanto, que
la atencién paliativa de estos nifos debe ser altamente individua-
lizada, integral e integradora, y a medida que los tratamientos cu-
rativos vayan fracasando, deberia ser cada vez mds exclusiva hasta
hacerla dnica. Es conveniente realizar un plan personalizado y
anticipado para cada nino y su familia que integre los aspectos fi-
sicos, psicosociales y espirituales que se vayan reevaluando y ajus-
tando a medida que aparezcan los diferentes problemas derivados
del tratamiento o del avance de la enfermedad.

En todo momento, a lo largo de su enfermedad, los ninos
deben ser el centro de la atencién y sus opiniones han de ser es-
cuchadas durante la toma de decisiones. La opinién de su familia
y cuidadores debe ser tenida en cuenta e integrar las necesidades
de paciente y familia en el esquema de cuidados y del tratamiento
oncolégico del nino.
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3.1. La hipertensién intracraneal (HTIC) y la cefalea.
Tratamiento corticoideo.

Segtin el tipo de tumor, su tiempo de evolucién y su localizacién,
los sintomas al debut serdn distintos.

La presentacion cldsica del nino afecto de tumor cerebral es el
desarrollo de cefalea progresiva que en muchos casos tiene predo-
minio matutino y se asocia directamente al efecto masa o a la in-
terrupcién de una normal circulacién del liquido cefalorraquideo

(LCR) dentro de la cavidad encefilica.

La cefalea puede llegar a ser altamente incapacitante y no
responder a analgesia de primer escalén. Suele mejorar al emi-
tir el nifilo vémitos o al elevar la cabeza y puede incrementarse
con la realizacién de maniobras de Valsalva, como la defecacién
o la tos. Por ello, las primeras medidas a seguir con pacientes
con HTIC van dirigidas a disminuir los incrementos de presién
intracraneal que pueda experimentar el nifio: uso de laxantes,
elevar el cabecero de la cama, administrar antieméticos, evitar
la hipercapnia o la hiperoxia, evitar movimientos bruscos del
nifno, etcétera.

Algunos pacientes, en cambio, tienen situaciones de hiperdre-
naje valvular y también padecen de cefalea que, al contrario de la
HTIC, mejora con el dectibito (presentard en pruebas radioldgi-
cas los ventriculos pequenos o virtuales).

En el caso de que el paciente no responda a la analgesia de
primer escalén, recomendamos el uso de opioides mayores (Ta-

bla1).

Aunque al debut o en fase aguda la HTIC supone una emer-
gencia, siendo necesario su manejo en cuidados intensivos, si la
HTIC es crénica o se presenta en fases avanzadas de la enfer-
medad, el manejo intensivo pierde su légica y se pasa a medidas
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paliativas y puramente médicas desestimando por lo general me-
didas quirtargicas. Sin embargo, existen determinadas situaciones
donde atn existen recursos neuroquirdrgicos que permiten un
alivio sintomidtico de la hidrocefalia o la cefalea y una mejora de
la calidad del final de vida del nifio, como se muestra en el capi-
tulo 11 de esta guia.

La hipertensién arterial (HTA) con la que se presentan mu-
chos pacientes en esta fase se trata de un mecanismo adaptati-
vo para mantener una presién de perfusién cerebral adecuada,
por lo que se ha de evitar el uso de antihipertensivos recurrien-
do a firmacos que minimicen el edema vasogénico asociado
al tumor o a la hidrocefalia. Cabe recordar que la aparicién
de bradicardia en la HTIC es un hallazgo tardio, siendo mds
habitual la taquicardia y la HTA en las fases iniciales de la
semiologia de la HTIC’.

Aparte del diagndstico, los momentos criticos en los que el
nifio puede a experimentar sintomas de HTIC son los actos neu-
roquirtrgicos, la radioterapia (RT) y la inflamacién desencadena-
da por la inmunoterapia.

31



Fdrmaco Descripcién Dosis de ini- Ventajas Efectos ad-
cio Versos
Morfina Opidceo de Oral: 0.2-0.3 Experiencia Estrefiimiento,
vida media mg/kg/4 horas | clinica extensa | dependencia,
corta prurito, confu-
Subcutineo: sion, hipoten-
equivalente V2 sién, mareo,
de la dosis oral nduseas y vo-
mitos
Intravenoso:
equivalente ¥3
de la dosis oral
Fentanilo Opidceo de Transmucoso: | Mayor estabili- | Comunes con
vida media 10-15 pg/kg dad hemodind- | la morfina,
muy corta mica que con mids frecuente
Transcutdneo: morfina sindrome de
parches de 12, abstinencia o
25,50,75y térax lefioso
100 ug/h
Parenteral:1-2
pg/kg/30-60
minutos
Meperidina | Opidceo de Oral: 1-3 mg/ | Més usado Comunes con
(Petidina) vida media kg/4 horas para dolores otros opidceos
corta espasmodicos
Parenteral:
0.8-2 mg/kg/4
horas
Metadona Opidceo de Oral: 0.05-0.1 | Util para pre- Mayor liposo-
vida media mg/kg/8 horas | venir y tratar lubilidad y, por
larga el sindrome de | tanto, riesgo de

Parenteral:
0.025-0.05
mg/kg/8 horas

abstinencia a
opidceos; ttil
en dolor neu-

ropatico

acumulacién y
sobredosis con
el uso repetido

Tabla 1. Opidceos mayores mds usados en ninos afectos de tumores cerebrales.
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Cabe destacar el uso de la dexametasona como farmaco con im-
portante efecto antiedema, muy usado y a menudo sobreutilizado
para disminuir sintomas asociados al edema vasogénico generado
por el tumor. El clinico debe estar especialmente sensibilizado a los
efectos adversos que se generan con el uso de este firmaco y se debe
usar la minima dosis ttil y el menor tiempo posible, plantedndose
el riesgo/beneficio en el problema clinico que se quiere abordar'®.
En ocasiones es dificil determinar qué sintomas se deben al propio
tumor, al tratamiento con corticoides o a su deprivacién. Es preciso
hacer un seguimiento muy estrecho para poder tomar decisiones.

Ejemplo: Beltrin es un nino de 3 anos con un ATRT con di-
seminacion craneoespinal refractario al tratamiento. Actualmente
con terapia metrondmica. Presenta decaimiento, vémitos y cefaleas
intermitentes. Se administra dexametasona 1 mg cada 8 horas, pre-
sentando clara mejoria de los sintomas. A las 24 horas se reduce a
1 mg cada 12 horas y posteriormente a 1 mg matinal diario que le
permite estabilidad de los sintomas. Asi se deberia ajustar la dosis de
corticoide a la minima necesaria para el alivio sintomdtico.

Los tratamientos crénicos con corticoides producen numero-
sos efectos adversos que incluyen, entre otros, la osteoporosis con
posibilidad de fracturas dseas siendo beneficiosa la suplementa-
cién con calcio y vitamina D", el ulcus gdstrico tratable con an-
tidcidos'?, la obesidad, los trastornos de comportamiento o las
infecciones oportunistas como virus herpes, micosis o neumonia
pneumocistica para los que se deberfa instaurar profilaxis antimi-
crobianas si se prevé un prondstico de vida atn largo.

Los diferentes tipos de corticoides usados como tratamien-
to antiinflamatorio difieren en su potencia antiinflamatoria,
actividad mineralocorticoide y duracién del efecto, y por lo
tanto en la supresién del eje hipotdlamo-hipofisario-adrenal
(HHA). La prednisona, prednisolona y dexametasona son las
formas de eleccidén en terapia crénica por su mayor potencia
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antiinflamatoria y menor retencién de sodio que la hidrocor-
tisona. La hidrocortisona se usa, en cambio, como tratamiento

sustitutivo por su corta vida media que permite recuperar el
eje HHA entre dosis"’.

Solo dos situaciones aconsejan la retirada inmediata de corti-
coterapia: la psicosis esteroidea y una infeccién virica con especial
gravedad, como una dlcera corneal por herpes-virus. En el resto
de los casos, deben prevenirse los sintomas de la reactivacién de
la enfermedad de base y el déficit de cortisol por supresién del eje
hipotdlamo-hipofisario-adrenal (HHA), programando la retirada

del fAirmaco.
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Se expone en Tabla 2 los firmacos antiedema cerebral de los

que disponemos.

Firmaco Descripcién | Dosis de inicio | Ventajas Efectos adversos
Dexame- | Corticoide de vida | Oral/paren- Efecto ra- Nerviosismo, labilidad,
tasona media larga teral:0.25-0.5 | pido polifagia, infeccién,

mg/kg/dia en HTA, supresion HHA,
4-6 dosis. Do- | Vida media |diabetes, ulcus, miaste-
sis maxima 16 larga nia, acné, osteoporosis.
mg/dfa
Amplia Singulto, bradicardia y
Comprimidos | experiencia | malestar perianal si IV
de 1 mg. y 4 mg | clinica
Bevacizu- | Anticuerpo mono- [IV:de7.5a 10 |Ahorrador de| HTA, edema, trombo-
mab clonal contra Fac- | mg/kg/ 15 dias | corticoides | sis, sangrado, proble-
tor de Crecimiento | en infusién de mas de cicatrizacién,
del Endotelio 30-90 minutos proteinuria, hiperglu-
Vascular (VEGF) | segtin tolerancia cemia, citopenias, tos
Suero sali- | Sueros salinos con [IV: 5 ml/kg: Escaso efec- | Hipernatremia, HTA
no hiper- | concentracién méximo 250 ml | to hemodi-
ténico 3-6 % en 15-20 min | ndmico
Puede repetirse | Efecto ré-
cada 15-30 min | pido
seglin natremia
Mejor to-
Sino disponi- | lerado que
ble, puede reali- | manitol
zarse afiadiendo
por cada 90 ml
de SSF 10 ml de
NaCl 20 %
Manitol | Diurético IV:0,25-1 g/ Efecto ra- Diuresis osmotica,
osmotico kg/dosis en 20- | pido nefrotéxico, alergia,
30 min encefalopatia, edema

pulmén, vesicante

Tabla 2. Farmacos antiedema cerebral mds usados en nifios afectos de tumores

cerebrales.

35




En la Tabla 3 se presenta la equivalencia entre diferentes cor-
ticoides sistémicos, la duracién de accién y la actividad mineralo-
corticoide tomando la hidrocortisona como referencia:

Glucocorticoides Dosis equivalente | Duracién de | Actividad

(mg/dia) accién (horas) | mineralocorticoide
Hidrocortisona 20 8-12 1
Prednisona 5 12-36 0,8
Metilprednisolona 5 12-36 0,5
Dexametasona 0,75 36-72 0

Tabla 3. Equivalencia de dosis de corticosteroides y principales caracteristicas.

Aunque la supresién del eje HHA es dificilmente predecible,
la experiencia adquirida con prednisona y prednisolona indica
que la deficiencia de cortisol es: a) rara, durante tratamientos
con menos de 5 mg/dia (especialmente si se administran en
toma Gnica matutina); b) posible, durante tratamientos prolon-
gados con 5-20 mg/dia de prednisona, y ¢) probable, durante
tratamientos de mds de 3 semanas con mds de 20 mg/dia o mds
de 5 dias con dosis mayor de 40 mg/m2/dia y en cualquier pa-
ciente que desarrolle fenotipo Cushing. El tiempo de recupera-
cién del eje HHA varia entre 2-7 dias (tratamientos de durante
menos de 7-10 difas) y 1 afio (tratamientos crénicos con més de

7,5 mg/ dia).

Los tratamientos de corta duracién producen una supresién
transitoria del eje HHA y es improbable que su retirada tenga
consecuencias clinicas, por lo que tratamientos de 3-5 dias pue-
den retirarse sin necesidad de reducir dosis de forma periédica
También pueden suspenderse los tratamientos crénicos con me-
nos de 5 mg/dia de prednisolona (o dosis equivalente), y los de
menos de 3 semanas (independientemente de la dosis), aunque
vigilando estrechamente datos de insuficiencia suprarrenal y de
reactivacién de enfermedad de base.
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En la Tabla 4 se propone descenso paulatino de corticoides en
funcién de la dosis de partida:

Dosis diaria inicial de corticoide Pauta de retirada

>40 mg de prednisona o equivalente Reduccién de 5-10 mg al dia cada 1-2
semanas

20-40 mg de prednisona o Reduccién de 5 mg al dia cada 1-2

equivalente semanas

10-20 mg de prednisona o Reduccién de 2,5 mg al dia cada 1-3

equivalente semanas

5-10 mg de prednisona o Reduccién de 1 mg al dia cada 2-4

equivalente semanas

<5 mg de prednisona o equivalentes Reduccién de 0,5 mg al dia cada 2-4
semanas

Tabla 4. Propuesta de pautas de desescalada de dosis en tratamientos corticoi-
deos prolongados.

Con frecuencia, los nifios con tumores cerebrales se hacen al-
tamente dependientes de corticoterapia para el control sintoma-
tico de los sintomas de HTIC y se someten a largos periodos de
tratamiento esteroideo con el consiguiente desarrollo de efectos
adversos. Como alternativa de tratamiento en este contexto puede
utilizarse el bevacizumab, un fdrmaco antiangiogénico que dismi-
nuye el edema cerebral y consigue un efecto ahorrador de corti-
coides'. Su administracién es sencilla en posologias quincenales
o mensuales, bien tolerada, siendo posible su administracién por
via periférica en domicilio o en hospital de dia en menos de una
hora. Como efectos adversos mds frecuentes estdn la HTA, la pro-
teinuria y los problemas hemorrdgicos o de cicatrizacién.

3.2. La hidrocefalia.

Especialmente en el momento del diagnéstico surge la duda de la
colocacién de un dispositivo de drenaje ventricular (DDV) que
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consiga una circulacién de LCR efectiva. Es a menudo una deci-
sién dificil y plagada de incertidumbre, ya que con el tratamiento
y cirugias la hidrocefalia podria evolucionar hacia la resolucién o,
en cambio, agravarse.

Los pacientes en los que se implanta un DDV, a menudo con-
sistente en una derivacién ventriculo-peritoneal, pueden sufrir las
complicaciones propias del dispositivo y se medicalizan de mane-
ra importante exponiéndose a una alta morbilidad" determinada
por malfuncién mecénica de hasta un 40 % dentro del primer
afo de su insercién y hasta un 5 % anual, desarrollo de infeccio-
nes asociadas al DDV, epilepsia secundaria hasta en un 32 % de
los casos, déficits motores en 60 % y déficits visuales hasta en el
25 % de los casos.

Es por eso que la decisién sobre la implantacién de un DDV
debe ser consensuada entre el equipo multidisciplinar que trata al
paciente con especial protagonismo del neurocirujano, pero sin
olvidar la participacién de otros profesionales.

Los problemas de hiperdrenaje e hipodrenaje ventricular son
frecuentes sobre todo en los primeros meses como portador
del DDV. Existen distintos tipos de dispositivos. En su mayo-
ria, permiten modificar las presiones para facilitar o dificultar
la salida de LCR. Los cambios de presién valvulares pueden
ocasionar sintomatologia propia de HTIC o un sindrome de
encefalopatia posterior reversible (PRES) al sufrir los ventricu-
los un cambio de presién agudo'®. A nivel del extremo distal en
peritoneo, pueden producirse pseudoquistes con malfunciones
valvulares y necesidad de recambios con desarrollo de fibrosis y
abdomen congelado.

Las infecciones suponen una cldsica complicaciéon de los DDV.
Su incidencia disminuye con el paso del tiempo desde la implan-
tacién del dispositivo'. Las infecciones pueden desarrollarse a
nivel del extremo proximal a modo de ventriculitis y generar cua-
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dros de meningitis asociadas a catéter con una importante mor-
bimortalidad y necesidad de realizar cultivos transvalvulares del
LCRYy, en un extremo, la retirada del DDV. Son posibles también
los cuadros de infecciones asociadas al extremo distal del catéter,
pudiendo ocasionar sintomatologia peritoneal.

Ciertos pacientes presentan dispositivos tipo Ommaya,
que permiten administracién de medicaciones directamente al
SNC con la consiguiente puerta de entrada para infecciones,
cambios de presién ventriculares y desarrollo de encefalopatias
iatrogénicas.

3.3. Crisis comiciales.

La epilepsia sintomdtica es una de las cldsicas manifestaciones al
debut del tumor cerebral. Su incidencia varia ampliamente segiin
el tumor y su localizacién. Puede aparecer, asimismo, durante
el tratamiento, secundaria a secuelas cicatriciales de la cirugfa o
como expresién de la progresién sintomdtica del tumor, cldsica-
mente por metistasis leptomeningeas a través del LCR.

El uso preventivo de fdrmacos antiepilépticos parece no es-
tar indicado, al menos, en poblacién adulta’®. El levetiracetam
es, hoy en dia, el firmaco mds usado por su amplio espectro de
actividad anticomicial, su precio econémico, su baja frecuencia
de interacciones con citostdticos y sus escasos efectos adversos.
Otros antiepilépticos mds novedosos como lacosamida o peram-
panel estdn siendo progresivamente introducidos en este campo.

En fases avanzadas de enfermedad, las benzodiacepinas
son un firmaco ampliamente usado por aportar sedacién o
ansiolisis.

En situaciones de final de vida y, sobre todo, en aquellos pa-
cientes que toman varios firmacos, es recomendable reevaluar el
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tratamiento antiepiléptico junto con el neurdlogo de referencia y
realizar un nuevo plan donde el midazolam por via subcutdnea es
una alternativa para simplificar tratamiento. Si el paciente estd en
situacién de tolerancia digestiva se recomienda priorizar la via oral
o enteral (en el caso en que se haya implantado previamente sonda
nasogdstrica o gastrostomia).

Debe establecerse un plan avanzado de manejo de las crisis
instruyendo a la familia, si estd en domicilio, sobre qué crisis tra-
tar y como realizar el tratamiento, asi como en qué situaciones

llamar al equipo de CPP o acudir al hospital.

Las crisis refractarias son uno de los motivos principales de seda-
cién paliativa en los pacientes con tumores del sistema nervioso
central en situacién de dltimos dias.

En Tabla 5 se recogen los antiepilépticos mds usados en nifos
con tumores cerebrales.

Firmaco Descripcién Dosis inicial | Ventajas Efectos adversos
Levetirace- | Inhibidor SV2A | IV/oral: Escasas interac- | Somnolencia,
tam 10-20 mg/ | ciones trastorno de
kg/12h conducta, mareo,
Buen perfil de | nduseas y vémitos
seguridad

Crisis focales y

generalizadas
Brivarace- | Inhibidor SV2A | IV/oral: Escasas interac- | Interaccién
tam 0.5-1 mg/ |ciones con fenitoina y
kg/12h carbamazepina,
Buen perfil de somnolencia,
seguridad mareo, nduseas y

vémitos

Crisis focales

Contintia en siguiente pdgina
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Acidoval- | Unién a multi- | IV/oral: 10- | Amplia experien- | Gastrointestinal,
proico ples receptores | 15 mg/kg/ | cia clinica obesidad, hepati-
diaen 2-3 tis, trombopenia,
dosis. Crisis generali- | hipotiroidismo,
zadas alopecia, hipera-
moniemia
Carbamaze- | Canales de Na | Oral: 10-15 | Cirisis focales y Gastrointestinal,
pina mg/kg/dia | tonicoclénicas polifagia, hipona-
en 2-3 dosis tremia, Stevens-Jo-
Efecto sobre do- | hnson, mielotoxi-
lor neuropdtico | cidad, multiples
interacciones
Oxcarbaze- | Canales de Na | Oral: 4-5 Crisis focales y Cefalea, seda-
pina y Ca mg/kg/12 tonicoclénicas cién, exantema,
horas polifagia
Perampanel | Canales de Oral: 2 mg/ | Cirisis focalesy | Mareo, somno-
glutamato dia generalizadas lencia, cefalea,
obesidad
Lacosamida | Canales de Na | IV/oral: Crisis focalesy | Mareo, ataxia
Img/kg/12 | generalizadas
horas
Buen perfil de
seguridad
Efecto en dolor
neuropdtico
Midazolam | Benzodiazepina | Transmu- De primera elec- | Depresion respi-
coso/ oral: cién para crisis ratoria, vémitos,
0.2-0.5 mg/ |epiléptica broncorrea, seda-
kg/dosis cidn, agitacion,
Estatus epiléptico | mareo
Parenteral:
0.2 mg/kg/ | Posibilidad de
dosis uso subcutineo
Perfusién:
0.05-2 mg/
kg/hora
Continiia en siguiente pigina
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Diazepam Benzodiazepina | Rectal: 0.2- Comunes con
0.5 mg/kg/ midazolam

dosis
Mayor acumu-

Parenteral: lacién en tejido
0.15-0.2 graso y vida me-
mg/kg/dosis dia mds larga
Clonaze- | Benzodiazepina | Oral: 0.01- | Formulacién en | Comunes con
pam 0.03 mg/kg | gotas midazolam
(1 gota =
0.1 mg)
Clobazam | Benzodiazepina | Oral: 5 Comprimidos Comunes con
mg/24 horas | partibles midazolam
en mayores
de 6 afios Mayor acumu-
lacién en tejido
0,3-1 mg/ graso y vida me-
Kg/dia dia mds larga

Tabla 5. Firmacos antiepilépticos mds usados en ninos afectos de tumores cerebrales.

3.4. Inmovilidad y encamamiento

Debido a la progresion de la enfermedad, las dreas motoras cerebra-
les van viéndose afectadas y la movilidad del paciente disminuye.
Es un problema muy importante para el nifio. La menor movilidad
les irrita y desalienta. Es habitual que vivan momentos de desespe-
racion, de frustracién y de aburrimiento. De hecho, la debilidad y
la inmovilidad constituyen el problema del que con mds frecuencia
se quejan los nifios con tumores del SNC en su final de vida®.
Ademis, suponen problemas dificilmente abordables. Contar con
sistemas que permitan un desplazamiento cémodo y eficaz influye
en una mejoria significativa de la calidad de vida del nino.

El estado de encamamiento desencadena importante morbi-
lidad: suelen presentar en esta fase estrefimiento y ser necesario
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el uso de laxantes como polietilenglicol o el desarrollo de dlceras
por presion, debiendo intensificarse los cambios posturales y el
uso de colchones antiescaras.

En esta fase pueden aparecer trombosis venosas profundas fru-
to del aumento de factores protrombéticos. Hay que individua-
lizar el tratamiento segtin el caso. No todas las trombosis venosas
profundas deben tratarse. La necesidad de anticoagular con he-
parina subcutdnea genera incomodidad al nifio y si su esperanza
de vida estd muy acortada, solo el alivio sintomdtico con analgesia
puede ser suficiente®.

Los anticoagulantes orales con rivaroxavin, apixavdn o dabiga-
trdn son una alternativa para tratar trombosis venosas profundas
en pacientes que han de completar largos tratamientos anticoagu-
lantes*'. La administracién de heparina de bajo peso molecular por
catéteres subcutdneos evita que el nifio reciba inyecciones dolorosas
y es un recurso disponible en los tratamientos prolongados.

La inmovilidad y la debilidad muscular toricica asociada pue-
den producir alteraciones del patrén respiratorio, siendo mds fre-
cuente la aparicién de atelectasias y neumonias. Por ende, el mo-
mento del encamamiento puede suponer el punto de inflexién
que precipite el fallecimiento del nifio.

Debemos optimizar, junto con Rehabilitacién, programas y
dispositivos para favorecer la movilidad de estos pacientes den-
tro del contexto de cada uno de ellos. La figura del fisioterapeu-
ta en este aspecto es esencial (ver capitulo 13 de esta guia).

3.5. La astenia.
La astenia es una caracteristica universal del cincer avanzado, y

segun algunos estudios aparece en el tltimo mes de vida en mds
del 90 % de los ninos con tumor cerebral®. La mayoria de los pa-
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cientes con cdncer avanzado muestra una asociacién de caquexia,
anorexia y astenia, pero puede también presentarse de forma in-
dependiente. Se caracteriza por un cansancio desproporcionado
después de pequenos esfuerzos o sin esfuerzo alguno, acompana-
do por una sensacién anticipatoria desagradable de debilidad ge-
neralizada y pérdida de fuerza. Mentalmente, la astenia se asocia
también con disminucién de la capacidad intelectual, pérdida de
concentracién y de memoria, y labilidad emocional. La fisiopa-
tologia de la astenia es compleja, y no estd atin suficientemente
definida. Parece ser mediada por factores dependientes del tumor
y dependientes del huésped como respuesta al tumor (citoqui-
nas), ademds de otras circunstancias que pueden contribuir a una
mayor debilidad: caquexia, dolor, depresion, anemia, toxicidad
de firmacos o radioterapia, infecciones, procesos inflamatorios,
trastornos endocrinos o metabélicos. Algunos autores la denomi-
nan CRF (cancer-related fatigue) para diferenciar la astenia rela-
cionada con el cdncer de otros tipos de astenia.

Frecuentemente, la astenia es infradiagnosticada o asumida
como un sintoma «normal» del cdncer, y es muy dificil medirla,
especialmente en nifios, porque se trata de una sensacion subje-
tiva. Berger y cols. han propuesto una guia para la identificacién
y manejo de la astenia relacionada con el cdncer en adultos®.

El tratamiento de la astenia es el de la enfermedad subyacente,
siendo posible conseguir mejoras parciales corrigiendo los trastor-
nos relacionados. Los corticoides pueden mejorar la clinica, pero
no son recomendables a largo plazo, los antidepresivos pueden
ayudar en caso de diagndstico de depresidn, y el acetato de me-
gestrol puede presentar también efectos beneficiosos al aumentar
el apetito, aunque estos dos ultimos requieren de tratamientos
prolongados para observarse un efecto clinico significativo.

En general se recomienda mantener mientras sea posible acti-
vidades lidicas, estimulos sociales, ejercicio fisico, fisioterapia y
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terapia ocupacional. En los nifos, la permanencia en casa, rodea-
do de su familia, de sus juegos y de un entorno amable pueden
ayudar a mejorar al menos la percepcién de debilidad*.

3.6. Espasticidad y distonia.

La cirugia del SNCy la invasién tumoral pueden producir afectacién
de las vias motoras piramidal y extrapiramidal. La afectacién de la via
extrapiramidal da lugar a distonias, movimientos involuntarios repe-
titivos o mantenidos de grupos musculares agonistas y antagonistas
que provocan contracturas dolorosas y deformantes. La afectacién
de la via piramidal produce espasticidad, que consiste en hiperexci-
tabilidad del reflejo miotdtico junto con hiperreflexia e hipertonia,
pudiendo dar lugar a contracturas mantenidas y deformantes.

Existen diversos fdrmacos para el control de estos sintomas
con no escasos efectos adversos a nivel sistémico (Tabla 6). El uso
de toxina botulinica a nivel local puede mejorar ciertos cuadros
evitando efectos secundarios a nivel organico.

Firmaco Descripcién Dosis de inicio | Ventajas Efectos adversos
Baclofeno Agonista GA- | Oral: 0.3 mg/kg/ Util en vejiga | Sindrome de
BA-B en 2-3 tomas neurdgena abstinencia,
sedacién,
Disponible infu- | Bien tolerado | confusion,
sién intratecal a dosis bajas, mareo,
util en hipoy | estrefimiento,
como analgesia | nduseas y
neuropdtica vémitos
Trihexifeni- | Anticolinér- Oral: 0.1-0.2 Util si sialorrea | Nduseas y
dilo gico mg/kg/dia en 2-3 vémitos, mareo,
dosis ansiedad,
visién borrosa,
xerostomia,
estrefimiento
Continia en siguiente pagina
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Tizanidina a2-agonista Oral: 1-2 mg/24 Util en sialo- Hepatotoxicidad,
horas rrea hipotensién,

sedacién, xerosto-
mifa, sindrome de

abstinencia
Clonidina a2-agonista IV-oral: 5-10 Antihiperten- | Exantema, dolor
mcg/kg en 3-4 sivo, analgesia | abdominal, boca
dosis neuropdtica seca, mareo, can-
sancio, cefalea.
hipotensién
Diazepam Benzodiaze- Oral: 0.3 mg/kg/ | Ansiolisis Depresion respi-
pina dia en 3-4 dosis ratoria, vomitos,
broncorrea,
IV: 0.1 mg/kg/ sedacién,
dia en 3-4 dosis agitacién, mareo

Tabla 6. Firmacos antiespdsticos y antidisténicos mds usados en nifios con
tumores cerebrales.

La situacién de distonia puede agravarse por estimulos inter-
currentes, por ejemplo, el miedo, la ansiedad, un ingreso hospi-
talario o una infeccién, e incluso generarse status disténicos con
necesidad de ingreso e incluso tratamiento intensivo. Secunda-
riamente al trastorno motor, es frecuente que el nifo presente
reflujo gastroesofdgico o estrefiimiento y que estos a su vez sean
potenciadores del trastorno motor. Por tanto, es importante el
tratamiento de los sintomas secundarios a la espasticidad/distonia
para el control del problema motor®.

3.7. Ataxia y vértigo.

La ataxia es un cldsico sintoma al debut de tumores cerebra-
les de fosa posterior. También, tras la agresién quirtrgica
o RT, hasta el 48 % de los pacientes pueden sufrir ataxia
residual que puede ser permanente o persistente durante mu-
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chos meses*. Igualmente puede ser la expresién de una mal-
funcién valvular.

Con frecuencia la ataxia se asocia a vértigo por afectarse dreas
bulbocerebelosas asociadas. Este vértigo puede ser persistente o
desencadenarse de manera paroxistica con los cambios postu-
rales llegando a ser discapacitante y generando en el nifio cor-
tejo vagal asociado. Su tratamiento farmacoldgico es a menudo
dificil e incluye fdrmacos como el butilbromuro de Hioscina,
firmacos sedantes como el diazepam o antihistaminicos como
dexclorfeniramina.

3.8. Sindrome de fosa posterior.

En el postoperatorio inmediato de tumores de fosa posterior
pueden danarse las vias tdlamo-cerebelosas y generarse un cuadro
de mutismo acinético que puede prolongarse hasta meses o afios
desde la cirugfa. Suele sumar otros sintomas como labilidad afec-
tiva, ataxia e imposibilidad de deglucién.

Este problema no es infrecuente. De hecho, aparece en el 24
% de los postoperatorios de meduloblastoma®”. Causa un impor-
tante sufrimiento para la familia y el nifio, que en todo momento
es consciente de su situacin.

Las secuelas de este sindrome pueden permanecer por lar-
gos periodos de tiempo, requiriéndose un abordaje precoz y
multidisciplinar centrado en el nifio y su familia, interviniendo
neurdlogos, rehabilitadores, logopedas, psicélogos, etcétera. A
medida que la enfermedad de base progresa debemos ajustar los
cuidados a aquellos que sigan siendo beneficiosos para el nifio
y su familia. Cabe recordar que cognitivamente no presentan
dificultades y hay que tener presente el plano comunicativo en
este sentido.
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Se han probado diversos tratamientos para este problema,
como agonistas dopaminérgicos o zolpidem con escasa evi-
dencia®.

Ejemplo: Adridn es un ninio de 7 anos intervenido de un epen-
dimoma de fosa posterior. A las 24-48 horas de la intervencion solo
es capaz de emitir algunos sonidos y posteriormente deja de comuni-
carse. A veces presenta mucha inquietud motora y parece tener dolor.
Tras diversas evaluaciones se explica a los padres que tras haberse
descartado de manera razonable que tenga dolor y haber probado
analgésicos de forma empirica, estos episodios son debidos a la frus-
tracion por no poder comunicarse.

3.9. Trastornos del sodio.

En el periodo postoperatorio neuroquirtirgico, muchos pacien-
tes realizan trastornos en la homeostasis del sodio. Inicialmente
existe tendencia a realizar un sindrome de secrecién inadecuada
de hormona antidiurética (SIADH) con oliguria, hiposmola-
ridad e hiponatremia. En el postoperatorio es también posible
el desarrollo de sindrome pierde sal (SPS) por produccién de
péptido natriurético cerebral y aparece poliuria marcada con
deshidratacién hiponatrémica secundaria. Estos cuadros sue-
len ser transitorios y reactivos al acto quirtrgico y con el paso
de los dias se normaliza el problema. Cuando existe recidiva o
cualquier otra agresién (implantacién de DDVD, irradiacién)
pueden reaparecer estos problemas (ver en Tabla 7 el diagnds-
tico diferencial de los potenciales trastornos en la homeostasis

del sodio).

Cabe recordar que las cifras de concentracién de sodio en ori-
na deben ser valoradas sin haberse instaurado sueroterapia.
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DI SIADH SPS

Sindrome Deshidratacion Hiperhidratacién Deshidratacion

Diuresis Aumentada Disminuida o normal | Aumentada

Sintomas Sed, polidipsia Apatia, somnolencia, | Sed, polidipsia

vémitos, convulsién

Osmolaridad en >300 <270 <270

plasma (mOsm/kg)

Osmolaridad en <300 >500 >300

orina (mOsm/kg)

Sodio en plasma | >150 <130 <130

(mmol/L)

Sodio en orina <40 >60 >120

(mmol/L)

Tratamiento Desmopresina Tratar causa Sueros
comprimidos (120 | Syeros hiperténicos hiperténicos
meg/comprimido): | ¢y bolo si clinica
dosis de inicio de ¥2 importante
comprimido

Furosemida
Pulverizador nasal
(10meg/pufh): dosis | Restriccion hidrica si
de inicio de 1 puff | jadro subagudo
Gotas nasales
(20 mcg/cénula):
0.1 ml
Vial IV (4mcg/ml):
0.1 mcg/kg
Ajustar dosis segin
poliuria
Rehidratar preferen-
temente con agua
via oral o por sonda
Evolucién Crénica Resolutiva Resolutiva

Tabla 7. Diagnéstico diferencial de trastornos de la homeostasis del sodio en

nifnos afectos de tumores cerebrales.
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En cirugias que comprometen la region hipotdlamo-hipofi-
saria es posible desarrollar a modo insidioso y tardio los sinto-
mas de una diabetes insipida (DI) caracterizados por polidipsia
y poliuria. En pacientes con acceso a liquido restringido se mos-
trard hipernatremia e hiperosmolaridad. En los pacientes con
un dano hipotaldmico florido se acompana con frecuencia de
adipsia, polifagia y de otros déficits endocrinoldgicos.

La DI causa una importante merma en la calidad de vida de
los nifios, con constante riesgo de deshidratacién y necesidad de
supervision familiar. Los padres consiguen un alto grado de fa-
miliarizacién con el problema, aprendiendo tras la capacitacién
adecuada a administrar desmopresina al inicio de la poliuria de su
hijo o en relacién a las caracteristicas macroscépicas de la orina.
En nifos con bajo nivel de conciencia o adipsia, puede ser ttil un
monitor domiciliario de sodio. Especial atencién se ha de poner
en evitar la intoxicacién hidrica, es decir, la administracién de
desmopresina en ausencia de poliuria o sobrehidratar a un pa-
ciente al que se le ha administrado el firmaco.

En situacién de tltimos dias puede aparecer una diabetes in-
sipida refractaria que obedece a un fallo en el eje hipotdlamo hi-
pofisario. Valoraremos en este contexto formas de rehidratacién
venosa, subcutdnea, enteral, o aceptar la imposibilidad de hacerlo
en el contexto de final de vida.

3.10. Trastornos hormonales.

En neoplasias de linea media cerebral, el déficit hormonal al de-
but suele ser frecuente por afectacién del eje hipotdlamo-hipofi-
sario. En otras ocasiones, secundariamente a la agresion quirurgi-
ca pueden desarrollarse claudicaciones hormonales junto a veces
otros datos de dano hipotaldmico, como alteraciones del ciclo
suefio-vigilia o del apetito-saciedad.
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La RT cerebral es una técnica determinante para el aumento
del riesgo relativo (RR) de desarrollar déficits hormonales para
en afos posteriores: déficit de hormona del crecimiento (RR
278), pubertad precoz (RR 86), hipotiroidismo (RR 14), DI
(RR 230). De hecho, la adquisicién de una DI es la primera

expresion clinica de un panhipopituitarismo®.

Una clésica privacién hormonal que se observa en el pa-
ciente afecto de tumor cerebral es la insuficiencia suprarrenal
iatrogénica secundaria a un destete rdpido en las dosis de cor-
ticoides exégeno que estd recibiendo®. Para su aparicién se
requiere de tratamientos prolongados durante mds de cuatro
semanas. En cuanto a la sintomatologia asociada a la privacién
corticoidea, es variada y puede presentarse dias después de la
retirada del corticosteroide: fiebre, vomitos, somnolencia, hi-
ponatremia, hipotensién o hipoglucemia (ver apartado 3.1.

de la guia).

Cuando existe un alto riesgo de insuficiencia suprarrenal, la
bajada corticoidea debe ser lenta, y si existen dudas sobre su apa-
ricién (por ejemplo, pacientes con amplios signos cushingoides
o tratamientos muy prolongados), instaurar tratamiento con hi-
drocortisona 8 mg/m2/dia en 3-4 dosis, duplicando o triplicando
la dosis en momentos estresantes. La consulta a un endocrinélo-
go pedidtrico puede ser de gran ayuda.

3.11. Sindromes postradioterapia.

Los sindromes postradioterapia son una serie de problemas que
afectan a los pacientes que han recibido RT (tanto con fotones
como por protones). Su aparicién es temporo-dependiente del
momento de la RT, pero es posible que diversos cuadros se so-
lapen en su aparicién (ver en Figura 3 el orden de aparicién de
sindromes postradiacién).
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Meses

Aguda
1 o = Cefalea, vémitos, cansancio,
2 I (= inflamacién
3 1 Precoz
4 —t 5 Somnolencia, Amnesia,
5 | B Desmielinizacidn, déficit
6 cognitivo
7 .
8
9 Tardia
10 1 - Retraso mental, Vasculopatia,
L Radionecrosis, Gliosis, Pérdida de
11 progenitores oligodendronalesy
>12 —— neuronales

Figura 3. Sindromes postradioterapia observables en nifios con tumores

cerebrales.

En torno al 90 % de los pacientes que reciben RT extensa a ni-
vel encefdlico presenta algin grado de sindrome posradioterapia
precoz caracterizado por somnolencia, y apareciendo una media
de unas seis semanas desde el final de la RT?!. Suele asociarse a
pérdida de peso y de apetito y alargarse durante dos o tres meses.
Es posible en fase aguda sufrir una reagudizacién de la sintoma-
tologia neurolégica o un aumento transitorio de los sintomas de
HTIC por edema e inflamacién encefilica. Su tratamiento es un
ciclo corto de dexametasona con habitualmente buenos resulta-
dos, pero la fluctuacién e intermitencia de la clinica es habitual.

Las secuelas cognitivas son un problema muy frecuente a la par
que importante®”. Es fruto de una degeneracién cortical y la des-
mielinizacién. Entre 50-90 % de los pacientes con antecedentes
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de RT presentan disminucién del rendimiento intelectual y parece
asociarse con las edades mds precoces a la administracién de la RT.

Otro cuadro mds infrecuente pero que puede llegar a ser
grave es el Stroke-like Migraine Attacks after Radiation Therapy
(SMART): cuadro neurolégico caracterizado por semiologia pro-
longada y reversible de afectacién cortical unilateral como afasia
o hemiplejia, y que se precede de sintomas cldsicos de migrafa
tales como cefalea o alteraciones visuales®. En resonancia magné-
tica (RM) se muestra captacién de contraste cortical transitoria
respetando sustancia blanca (ver Figura 4).

Figura 4. RM que muestra engrosamiento e hiperintensidad de senal T2 cor-

tical con edema subcortical y realce de tipo giral compatible con SMART.

La radionecrosis supone una toxicidad que aparece semanas
después del final de la RT como consecuencia de la necrosis in-
ducida por el dano en tejidos sanos. La clinica suele ser variada
segun el drea cerebral afectada pero cierto grado de encefalopatia
generalizada siempre acompafa al cuadro. Tratamientos como
bevacizumab o tratamiento en cdmara hiperbdrica tratan de re-

vertir este efecto, si bien la evidencia atn es escasa®.

Hasta el 36 % de los pacientes con RT cerebral extensa pre-
sentan vasculopatia, pudiendo aparecer anos después de recibir
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dicho tratamiento. Son frecuentes los accidentes cardiovascu-
lares, la microangiopatia, los sangrados lacunares, el desarro-
llo de cavernomas y el sindrome de Moyamoya®. Por ende,
es cuestion de estar atentos a la aparicién de eventos motores
agudos en estos pacientes. En fase paliativa hay que ponderar
los beneficios clinicos de realizar tratamientos de reperfusion
puesto que la friabilidad de los vasos sanguineos permite mayor
riesgo de sangrado y causar sufrimiento adicional al paciente.
Las medidas de control hemodindmico y rehabilitador siempre
son apropiadas.

En los dltimos afios estd imponiéndose la protonterapia como
tratamiento para administrar la RT y minimizar los efectos ad-
versos de la misma, al aprovechar la base fisica que permite a los
protones depositar menor energia sobre tejidos sanos. Sin embar-
go, sobre el drea irradiada el efecto es el mismo e incluso en este
momento adn se desconoce si las toxicidades agudas a nivel local
podrian ser superiores a las de la RT con fotones™.

3.12. Sindrome de encefalopatia posterior reversible

(PRES).

Tanto el PRES como su cuadro hermano, el sindrome de vaso-
constriccién cerebral reversible (RCVS), se producen por claudi-
cacién del sistema de control de la presion de perfusion cerebral®.
En el primer caso predomina el dano endotelial y en el segundo la
discontinuidad de la barrera hematoencefilica (BHE). Entre los
factores de riesgo para su desarrollo estan la HTA, la quimiotera-

pia (QT), el trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH)

y los cambios agudos en la presién intracraneal.

Suele generarse un edema vasogénico subcortical con repercu-
sién clinica variada en forma de crisis, problemas visuales, cefalea
y encefalopatia. Es frecuente que esté desencadenado por algin
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proceso intercurrente que atraviese el paciente o por una fluctua-
cién en la tensién arterial.

Aunque su prondstico es hacia la recuperacién en semanas
posteriores, la mortalidad y la recurrencia son posibles hasta en
un 6 % de los casos en la primera y un 10 % de los casos en la
segunda.

Los hallazgos en el electroencefalograma suelen ser los comunes
a las encefalopatias y en ocasiones, para descartar etiologia infeccio-
sa, se les realiza a los pacientes punciones lumbares que muestran
proteinorraquia como reflejo de la disrupcion de la BHE. Su diag-
néstico es a menudo dificil debido a que los hallazgos radiolégicos
son en muchos casos inespecificos, pero en resonancia magnética se
reconocen como las lesiones més frecuentes las hiperintensas parie-
toccipitales en secuencias T2 y FLAIR de predominio subcortical y
simétricas en cada hemisferio (ver Figura 5).

Figura 5. Imagen de Resonancia Magnética en secuencia T2 que muestra imd-

genes subcorticales bilaterales de predominio occipitoparietal compatibles con
PRES/RCVS. Tomado de Ando Y, Ono Y, Sano A, Fujita N, Ono S. Posterior
Reversible Encephalopathy Syndrome: A Review of the Literature. Intern Med.
2022 Jan 15;61(2):135-141.
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Ejemplo: Alba es una nina de 6 anos con un meduloblastoma me-
tastdsico tratada con cirugia, radioterapia a dosis altas craneoespinal
y quimioterapia posterior. A los 6 meses de finalizar el tratamiento
acude a Urgencias por estatus convulsivo y fallo respiratorio precisando
UCI En la RM craneal se aprecian imdgenes compatibles con PRES.
En este caso, y a pesar de la evolucion favorable del cuadro inicial,
Alba continiia presentando déficits motores recurrentes y reversibles de
distinta gravedad y duracion en relacion a cuadyos intercurrentes y que
probablemente se correspondan con recurrencia de PRES.

No existe tratamiento especifico salvo minimizar los cambios
bruscos en la presién intracraneal con el control de la presién
arterial y medidas antiedema, como el control de la hidrocefalia.

3.13. Crisis diencefalicas.

El desarrollo de crisis diencefédlicas o también llamadas hiperac-
tividad paroxistica simpdtica, es un trastorno ocasionalmente
observable en tumores talimicos-mesencefélicos que causan una
pérdida de inhibicién de los centros excitadores auténomos.

Suelen aparecer en nifios con tumores avanzados y con una
disminucién de conciencia ya instaurada. Padecen episodios de
taquicardia, hipertensién, sudoracién e hipertonia (la llamada
tormenta adrenérgica), que en muchos casos son desencadena-
dos por estimulos alodinicos. Por ello, el primer caso es evitar
los desencadenantes que pueden consistir en cambios posturales
bruscos, dolor o retencién urinaria.

El diagnéstico diferencial lo debemos realizar con otro tipo de
crisis, sobre todo epilépticas.

Entre los tratamientos farmacoldgicos se usan inicialmente
analgésicos mayores para evitar los desencadenantes de las crisis,
sedantes o medicaciones vasoactivas para sus efectos autdnomos y
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bloqueantes musculares para sus efectos motores. En la Tabla 8 se

presentan las medicaciones mds usadas en las crisis diencefdlicas.

Férmaco Descripcién | Dosis de inicio | Ventajas Efectos adversos
Propranolol B2-agonista Oral: 0.5-2 mg/ | Ansiolitico Broncoespasmo,
kg/dia en 2-3 trastorno del
dosis sueflo y comporta-
miento, acrociano-
sis, gastrointestinal
Clonidina a2-agonista IV-oral: 5-10 Antihiperten- Exantema, dolor
mcg/kg en 3-4 sivo, analgesia abdominal, boca
dosis neuropdtica seca, mareo, can-
sancio, cefalea,
hipotensién
Dexmedeto- | a2-agonista IV: bolo 0.5-1 Sedante Bradicardia, hipo-
midina mcg/kg seguido tensién, gastroin-
de perfusién 0.2- testinales, depre-
0.5 mcg/kg/h sién respiratoria
Gabapentina | GABA-agonista | Oral: 5-10 mg/ | Analgesia neuro- | Mareo, alergia, tras-
kg/24 horas pética torno del comporta-
miento, catarro
Pregabalina GABA-agonista | Oral: 1 mg/ Analgesia neuro- | Mareo, alergia,
kg/24 horas pdtica edemas, xerostomia
Baclofeno GABA-agonista | Oral: 0.3 mg/kg/ | Util en vejiga Sindrome de
en 2-3 tomas neurdgena abstinencia,
sedacién,
Disponible infu- | Buena tolerancia | confusién, mareo,
sidn intratecal a dosis bajas gastrointestinal
Morfina Opidceo Oral: 0.1-0.3 Amplia experien- | Estrenimiento,
mg/kg/4 horas | cia clinica dependencia, pruri-

Parenteral: 0.025-
0.1 mg/kg/4 horas

to, confusién, hipo-
tensién, mareo,
nduseas y vomitos

Continiia en siguiente pigina
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Fentanilo Opidceo Transmucoso: Menor inesta- Comunes con
10-15 pglkg bilidad hemodi- |la morfina, mis
ndmica que con | frecuente sindro-
Transcutdneo: morfina me de abstinencia
parches de 12, o térax lefioso
25,50, 75y 100
ug/h
Parenteral:1-2
pg/kg/30-60
minutos
Midazolam Benzodiaze- Transmucoso/ Sedante Depresién respi-
pina oral: 0.2-0.5 mg/ ratoria, vomitos,
kg/dosis De primera elec- | broncorrea, seda-
cién para crisis cién, agitacion,
Parenteral: 0.2 | epiléptica mareo
mg/kg/dosis
Estatus
Perfusién: 0.05- | epiléptico
2 mg/kg/hora
Posibilidad de
uso subcutdneo
Diazepam Benzodiaze- Rectal: 0.2-0.5 | Sedante Depresién respi-
pina mg/kg/dosis ratoria, vomitos,
broncorrea, seda-
Parenteral: 0.15- cién, agitacion,
0.2 mg/kg/dosis mareo
Clonazepam | Benzodiaze- Oral: 0.01-0.03 | Sedante Depresion respi-
pina mg/kg ratoria, vémitos,

(1 gota=0.1
mg)

Formulacién en

gotas

broncorrea, sue-
fo, agitacién,

mareo

Continda en siguiente pdgina
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Ketamina NMDA anta- | 20-40 mcg/Kg/ | Adyuvante en Disociativo
gonista hora dolor neuropdti-
Hasta 1,5 mg/ co, dolor severo | Puede producir
Kg/horascoiv |visceral e isqué- |alucinaciones y
mico agitacién
Depresién respi-
ratoria en bolos y
altas dosis
Propofol Anestésico IV: bolo 2-3 mg/ | Accién répiday | Reaccién cruzada
kg. Seguido de vida media corta |a cacahuete y soja,
perfusién 5-10 disminuye umbral
mg/kg/h epileptégeno,
cefalea, arritmia,
hipotensidn,
gastrointestinal

Tabla 8. Farmacos usados en las crisis diencefalicas.

3.14. Desnutricién y disfagia.

Dentro del espectro del cincer infantil, los tumores cerebrales son
uno de los grupos de mayor riesgo nutricional. Se determina que
hasta un 31 % de los nifios enfermos con tumores cerebrales sufren
desnutricién y existe consistente evidencia acerca de su relacién con
la calidad de vida de los pacientes y el desarrollo de complicaciones®.

Los motivos son diversos: la disfagia, la enfermedad por reflu-
jo gastroesofdgico, la anorexia, los vémitos y nduseas por quimio-
rradioterapia, el desarrollo de mucositis y la prolongada hospita-
lizacién condicionan un manejo muy complejo de la dimensién
nutricional y, a veces, siendo necesaria la alimentacién mediante
sonda nasogdstrica (SNG) o gastrostomia.

Es importante una valoracién nutricional de los nifos con tu-
mores cerebrales y el uso de escalas nutricionales como las de Wa-
terlow o Shukla. A menudo debemos de presenciar cémo come el
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nifio de primera mano y observar si existieran signos de aspiracion,
incompetencia masticatoria, deglutoria 0 movimientos posturales
de defensa de la via aérea. Si a pesar de observarse una deglucién
eficaz y segura existieran dudas acerca de la misma, pueden reali-
zarse estudios como la videofluoroscopia o la pHmetria. El conocer
fehacientemente la mecdnica deglutoria del nifio puede evitarle as-
piraciones con la consiguiente insuficiencia respiratoria o neumo-
nia que condicione sufrimiento o precipite la muerte.

La disfagia a menudo comienza con aspiraciones a liquidos
y el uso de espesantes o de agua gelificada, ayuda al nifio a estar
hidratado preservando la via oral y prescindiendo de la rehidrata-
cién por SNG que les causa incomodidad.

En tumores con afectacién bulbar, el final de vida suele des-
encadenarse por claudicacién en pares craneales bajos. En estos
pacientes la sialorrea y el acimulo de secreciones causa marcada
angustia y a menudo disnea a los pacientes. Firmacos como la
buscapina, el trihexifenidilo o el glicopirrolato son de ayuda.

La anorexia suele ser un problema complejo y multifactorial.
El control de la enfermedad y las intervenciones conductuales
deben ser el primer escalén de tratamiento. Se han usado diferen-
tes fdrmacos con actividad orexigena de mayor o menor grado de
evidencia. El acetato de megestrol es el que tiene un mayor grado
de evidencia, si bien su introduccién debe ser reflexiva al no estar
exento de efectos adversos y en muchos casos tratarse de nifios
con expectativa de vida acortada®.

En un extremo es necesario el uso de férmulas completas nu-
tricionales para la alimentacién de los pacientes, ya sean saboriza-
das por boca o a través de SNG.

Con el agravamiento de la disfagia con frecuencia se trata de
intensificar el aspecto nutricional y se expone al nifio a la implan-
tacién de una gastrostomia, aunque es cierto que como ventaja es
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mejor aceptada por el nifio y que simplifica la alimentacién, hi-
dratacién y administracién de medicamentos frente a una SNG,
que frecuentemente es expulsada por el nino con maniobras de
Valsalva. Es necesario reflexionar sobre la realizacién de actos
quirtrgicos en el final de vida del paciente y, si este es préximo,
aceptar la imposibilidad de la alimentacién como parte del falle-
cimiento y como tal acompanar al nino aliviando el sufrimiento
asociado a este hecho y no alargar la vida del paciente a través de
procedimientos invasivos.

En ciertos casos los tumores de linea media pueden condicio-
nar a los nifios el denominado sindrome diencefélico que se suele
dar en nifos de corta edad y se caracteriza por un fallo de medro
con vémitos y gran repercusion en el peso, acompanado de un
aceleramiento en la velocidad de crecimiento®.

3.15. Trastornos del sueno.

El 62 % de los pacientes con tumores cerebrales presentan tras-
tornos del sueno®. Se tratan de diversos problemas como la som-
nolencia diurna, el sindrome de hipopnea del sueno (SAHS), la
falta de conciliacién, el despertar precoz o las parasomnias.

Los problemas de sueno en los nifios con tumores cerebra-
les suelen atender a razones pluricausales: ambiente hospitalario,
encamamiento, estrés, medicaciones, el uso de radioterapia o la
propia localizacién del tumor: la desregulacién del ritmo sue-
fio-vigilia es una de las caracteristicas cldsicas de los tumores con
compromiso taldmico como es el caso del craneofaringioma.

Entre las causas secundarias de trastornos del suefio cabe des-
tacar la somnolencia asociada a los sindromes posradioterapia.
También cabe considerar el efecto de los corticoides sobre el in-
somnio. Se deben intentar disminuir las dosis esteroideas y ade-
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lantar la posologia a horas tempranas del dia o lo mds alejado po-
sible del momento de dormir. Muchos fdrmacos antiepilépticos
son causas secundarias de insomnio y trastornos psicoafectivos
que pueden causar una desregulacién del suefio asociada.

Estos problemas de suefio afectan de manera importante al
bienestar del nifio enfermo, potenciando la astenia, los trastornos
emocionales y restando integracién socioeducativa®®. Ademds,
empeora significativamente la calidad de vida de los cuidadores.
Por tanto, es importante interesarnos por el ritmo de suefio de
los pacientes.

El primer paso para tratar los trastornos de suefio son medidas
higiénicas*: evitar siestas, reposo en cama, mantener actividad dia-
ria, deporte diurno, evitar excitantes, comidas copiosas e ilumina-
cién extrema en horas finales del dia (teléfonos méviles, tablets...).

El SAHS se asocia estrechamente con el aumento de peso de
los nifos. Un estudio polisomnogrifico puede ser de utilidad
para valorar si un soporte ventilatorio mejoraria la calidad de sue-
fio del paciente siempre y cuando el nifio tolere adecuadamente
la interfase.

Entre las terapias farmacoldgicas para el insomnio se suele ins-
taurar en primera linea el tratamiento con melatonina de libera-
cién prolongada a 2 mg/dia de inicio y con ascenso posterior, si
es preciso, hasta 6 mg/dia en la mayoria de estudios. Aunque su
evidencia cientifica adin es escasa, su uso en la practica clinica es
45,46

muy extendido y el perfil de seguridad bueno

Las benzodiacepinas de vida media corta como lorazepam o
lormetazepam son ttiles en los insomnios de conciliacién. El zol-
pidem es un hipnético no benzodiacepinico que se muestra ttil
en insomnios de conciliacién, y en adultos presenta mayor efecto
sobre mantenimiento del suefio. Su uso atin estd poco extendido
en pediatria.
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Existen antidepresivos triciclicos con efectos sedantes como
mirtazapina o trazodona, usados en pacientes adultos para los
insomnios de mantenimiento, pero su riesgo de interacciones y
potencial intoxicacién debe hacernos pensar en usarlos de mane-
ra cauta. Otro grupo farmacolégico usado para el insomnio de
conciliacién son los antihistaminicos, aunque este grupo puede
presentar efectos anticolinérgicos a veces significativos y tolerarse
mal, sobre todo los adolescentes.

3.16. Secuelas neuropsicoldgicas y emocionales.

Podemos afirmar que las alteraciones cognitivas suelen ocurrir en
la mayoria de los pacientes pedidtricos con tumores cerebrales”.
Es importante senalar, como consideracién previa, que estas al-
teraciones pueden diferir en funcién de varios factores caracteris-
ticos del propio tumor: la localizacién, la regién de invasién en-
cefdlica y la velocidad de crecimiento, y por las caracteristicas del
paciente como la edad, la familia y la discapacidad que le genera.

Los pacientes pedidtricos entienden y afrontan la enfermedad
y el pronéstico dependiendo de la madurez cognitiva y su nivel
de desarrollo evolutivo, mds que de su edad cronoldgica®. Asi, en
cada etapa del desarrollo y ciclo vital, el nifio tendrd necesidades
y adquirird herramientas que influyen en su capacidad de pensa-
miento y afrontamiento de la enfermedad, evolucién y prondsti-
co, a veces letal.

Algunos de los sintomas neuropsicolégicos y emocionales mds
comunes que suelen aparecer en los pacientes pedidtricos diag-
nosticados de un tumor cerebral son:

a) Alteraciones del lenguaje.

—Afasia: alteracién en la expresién del lenguaje, es decir
suele aparecer una incapacidad o dificultad para comu-
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nicarse mediante el habla, llegando a veces al verdadero
mutismo.

—Disartria: dificultad en la articulacién del lenguaje por
afectacién del tono y movimientos de los musculos fo-
natorios.

b) Alteraciones en las funciones cognitivas.

Los signos mds comunes que suelen aparecer son altera-
ciones de las funciones cognitivas de la atencién, concen-
tracién y memoria, por el aumento de la presion intracra-
neal, por la localizacién de determinados tumores y por
efecto de la radioterapia.

c) Alteraciones emocionales y conductuales.

Es comin la aparicién de alteraciones en las emocio-
nes y en los comportamientos del paciente pedidtrico con
tumor cerebral producidos, como hemos indicado ante-
riormente, no solo por las caracteristicas del propio tu-
mor y a veces por la presién intracraneal, sino también
por situacion de estrés que puede vivenciar el nifio, nina
o adolescente y su familia como consecuencia de los tra-
tamientos (quimioterapia, radioterapia, uso de corticoi-
des...), el grado de discapacidad que le haya generado el
tumor y la propia hospitalizacién.

Los signos mds comunes que pueden aparecer son: irri-
tabilidad, bajo nivel de tolerancia a la frustracién, apatia,
sensacion de indiferencia ante el medio, aislamiento social,
tristeza, ansiedad, miedo, impulsividad, desconfianza, eu-
foria y desinhibicién, dependencia emocional, labilidad
afectiva, alteraciéon de la autoestima, alteraciéon del auto-
concepto fisico, sentimientos de vergiienza por la discapa-
cidad o aspecto cushingoide.



3.17. Paciente sin posibilidad de tratamiento.

En algunas ocasiones podemos encontrarnos con nifios diagnos-
ticados de tumores cerebrales que tras la cirugfa o por complica-
ciones previas al tratamiento (por ejemplo, una hemorragia tu-
moral masiva espontdnea) sufren situaciones clinicas catastréficas
en las que no podemos administrar tratamientos oncoldgicos y
por tanto el prondstico es ominoso.

Estos pacientes se benefician de un abordaje paliativo precoz
independientemente de su evolucién en el futuro.

Ejemplo: Alejandro es un nino de 11 anos con meduloblastoma
que tras la cirugia inicial padece secuelas severas que impiden la
administracion de radioterapia y quimioterapia convencional y, por
tanto, sin posibilidades de curacion. Se realiza un contacto precoz con
el equipo de CPP que ayuda a su cuidado en domicilio. Tras la lenta
mejoria neuroldgica se administra quimioterapia metrondémica y al
comprobar respuesta y hacer balance de sus posibilidades de sobrevida
se administra radioterapia y posteriormente quimioterapia conven-
cional, estando vivo sin enfermedad 2 arios tras el tratamiento.

Por ello, la integracién completa desde estadios precoces de los
CCPP produce una mejoria en la calidad de vida de los pacientes,
sin tener que rechazar la posibilidad de beneficiarse de tratamien-
tos curativos cuando el estado funcional del paciente sea mejor.
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4. FINAL DE VIDA

La evolucién natural en el fracaso curativo de un tumor cerebral
condiciona irremediablemente el fallecimiento del nifio, excepto
en algunos tipos de tumor cerebral que tienen un curso mds in-
dolente y existe la posibilidad de cronificacién de la enfermedad
(por ejemplo, gliomas de bajo grado).

Las causas inmediatas del fallecimiento pueden ser diferentes
y estar condicionadas por la localizacién o naturaleza del tumor,
aunque la muerte por HTIC progresiva suele ser la causa ms fre-
cuente. En este contexto se desarrolla una encefalopatia con coma
progresivo y muerte cerebral y/o herniacién cerebral en cualquie-
ra de sus tres niveles.

Sin embargo, los procesos intercurrentes en la evolucién de
la enfermedad pueden precipitar el fallecimiento del nifo, como
constituyen las infecciones o la insuficiencia respiratoria desenca-
denada por una aspiracién o por inestabilidad de la via aérea en
situacion de bajo nivel de conciencia.

Con la progresiva aproximacién del final de vida, deben
acordarse las medidas de adecuacién tanto diagndsticas como
terapéuticas, primando, ante todo, las medidas de bienestar
del nifio por encima de las maniobras con intento curativo.
La presentacién del paciente a los equipos de CPP de manera
precoz permite la instauracién de un plan de cuidados y la
mejor adaptacién a los diferentes escenarios de la enfermedad.
Por tanto, no es recomendable realizar la presentaciéon a los
equipos de CPP en el momento de final de vida, sino cuan-

67



do el pronéstico es de enfermedad es de incurabilidad o las
probabilidades de sobrevivir a la enfermedad son escasas (ver
apartado 2.1.).

La realizacién de un plan anticipado de decisiones acor-
dado entre los profesionales encargados de la atencién y con
el acuerdo de la familia y el paciente, es un hecho de especial
importancia y permite solventar escenarios clinicos dificiles y
estresantes para el entorno del paciente, como la necesidad de
reanimacién, de iniciar sedacién o de realizar algin procedi-
miento invasivo. De este modo conseguimos mantener con-
tinuidad asistencial y mejorar el acompanamiento en el final
de vida. Es necesario reflejar en la historia clinica la toma de
decisiones y determinar los puntos de inflexién que nos haria
variar la conducta a seguir.

Ejemplo: Irene es una nina de 14 anos con un glioma de alto
grado espinal en el que el tratamiento estdndar ha fallado y presenta
dolor progresivo y paraparesia. De acuerdo con la familia, comienza
a administrarse tratamiento oral que se encuentra en fase de experi-
mentacion inicial (Ensayo Clinico en Fase 1) y cuyos resultados no
son prometedores hasta el momento. Se llega al consenso de que Irene
tomard la medicacion oral siempre que los efectos secundarios sean
tolerables, no empeoren su calidad de vida actual o demostremos que
la enfermedad progresa en el siguiente control de neuroimagen. El
equipo de Cuidados Paliativos Pedidtricos, conjuntamente con On-
cologia Pedidtrica, asisten a la nina en estos momentos de su vida de
forma continua.

En el final de vida siempre deben considerarse los deseos del
nifo y su familia acerca de cémo y dénde fallecer. Habitualmente
el paciente y su entorno serdn partidarios de fallecer en domici-
lio, con mayor intimidad y minimizando las molestias y medica-
lizacién del nifio®. Para permitir el fallecimiento en domicilio,
si asi se desea, es preciso explorar con los padres y el nifio, en
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caso de que sea posible, sus preferencias, aceptar la situacién sin
expectativas de nuevos tratamientos o pruebas complementarias
dependientes del hospital, formar y empoderar a los padres en
los cuidados que su hijo necesita y poder ofrecerles atencién de
calidad en domicilio, de modo que se sientan seguros y acom-
panados. En la actualidad, en Espafia, la mayoria de los nifios
fallecidos por tumores cerebrales lo hacen estando hospitaliza-
dos". Es necesario que los hospitales con servicios de oncolo-
gia pedidtrica cuenten igualmente con un servicio de CPP bien
equipado e integrado, que permita una atencién al final de vida
de calidad y que permita a los pacientes fallecer del modo que
prefieran. Guias internacionales como la NICE recomiendan el
fallecimiento en domicilio debido a beneficios emocionales para
el nino y sus allegados™.

En ciertas ocasiones, a pesar de intensificar el tratamiento en
el final de vida con objetivo del alivio de los sintomas, este no se
consigue y es necesario emplear la sedacién paliativa para dismi-
nuir farmacolégicamente el nivel de consciencia del nifo y asi
minorizar su sufrimiento. Por muy larga que sea la enfermedad
y por muy presumible que sea el fallecimiento, el final de vida
siempre causa a la familia una gran angustia. Hasta un tercio de
los padres reconocen que su hijo sufrié de modo importante en
situaciéon de ultimos dias’' y suelen aceptar la sedacién paliativa
cuando se les propone. Es muy importante dejar claro a la familia
cudles son los sintomas que se desean controlar y que no se persi-
gue acortar ni alargar la vida del nifio. Aunque no se requiere un
consentimiento informado por escrito, si debe acordar de manera
oral y reflejarlo en la historia clinica.

Debido a las particularidades de los tumores cerebrales y a
que la propia HTIC produce la adquisicién de coma en los ni-
fios, no es frecuente iniciar sedacion paliativa al final de vida®?,
y los criterios de realizar esta son puntuales y quedan recogi-
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dos a continuacién. Este procedimiento ha de realizarse en
un contexto de incurabilidad y ante la presencia de sintomas
refractarios a pesar de la mejor optimizacién del tratamiento.
Debe existir un contexto de incurabilidad de la enfermedad y
demostrarse incontrolables tras la mayor optimizacién del tra-
tamiento o que para su control requieran de una morbilidad o
un espacio temporal inasumibles.

Los sintomas/problemas refractarios mds frecuentes que re-
quieren sedacién paliativa son los siguientes:

e dolor

e disnea

e hemorragia

e ansiedad

e delirium

e crisis comiciales
*  vomitos

Cabe recordar que no est4 indicada la sedacién cuando no
existan sintomas refractarios que controlar y ha de permitirse
la muerte natural del paciente. Tampoco estd indicada si el
nifio presenta un deterioro del nivel de conciencia como evo-
lucién de su enfermedad.

Un reciente estudio centra la frecuencia de sedacién paliativa
en tumores cerebrales pedidtricos en un 48.7 % de los pacientes y
se ha demostrado que existe un menor uso en emprender esta se-
dacién paliativa en domicilio con respecto al 4mbito hospitalario
(14 % vs. 86 %)", haciéndonos suponer que la medicalizacién
del paciente puede influir en la presién farmacoldgica en el final
de vida. Igualmente, es habitual que en esta fase se nos refiera des-
de el entorno del paciente signos clinicos que angustian de ma-

70



nera importante a la familia, pero no causan sufrimiento al nifio
y no serfan subsidiarios de iniciar la sedacién paliativa como son
los estertores, el bajo nivel de consciencia, las pausas de apnea o la
ensofacién. Es importante valorar el grado de madurez del nifo
para hacerle participe de la decisién en el inicio de la sedacién
paliativa. El paciente, sobre todo en edad adolescente, presenta
como principales resistencias el miedo a la pérdida de control y
de la propia consciencia en su final de vida. Se les puede transmi-
tir que se usard la dosis mds baja que consiga controlar el sintoma
y que las ventanas de sedacién son posibles, lo que se acompana-
ria de despertares intermitentes que le permitird interactuar con
sus seres queridos y dando la posibilidad de despedirse si asi lo
desean. La indicacién de profundizacién de la sedacién vendrd
determinada por la calidad de los despertares, que no deberdn
permitirse si cursan con dolor, disnea o algin otro sintoma que
produzca una vivencia desagradable en el paciente, a pesar de los
tratamientos especificos.

El firmaco mds usado para sedacién paliativa es el midazolam,
ya sea por via endovenosa o subcutdnea por su mayor experiencia
en el uso clinico™. Sin embargo, se describe uso exitoso de otros
sedantes como propofol o dexmedetomidina. Ademds, es habitual
la utilizacién de otros firmacos al final de vida presentes en Tabla
9 para minimizar la sintomatologfa. Las dosis de sedacién serin
crecientes hasta conseguir un adecuado control de los sintomas.

Los diferentes firmacos expuestos se pueden combinar o inter-
cambiar firmacos si no funcionan como se espera.

Se debe insistir en que no deben usarse los opioides para se-
dacién sino con funcién adyuvante en caso de que exista dolor
o disnea. Siempre serd necesario el uso de un anestésico o de
una benzodiazepina para conseguir disminuir la consciencia de
un paciente, aunque se han administrado sedaciones con otros
firmacos como clorpromazina, haloperidol o fenobarbital.
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Férmaco Descripcién | Dosis de inicio Ventajas Efectos adversos
Midazolam | Benzodiaze- IV:0.05-0.1 mg/ | Accién rdpida | Agitacién paraddjica,
pina kg/h yvida media | depresién respiratoria,
corta tolerancia, necesidad
de infusién continua
Propofol Anestésico IV: bolo 2-3 mg/kg. | Accién rd- Arritmias, alergia,
Seguido de perfu-  |pidayvida |hipotensién
sién 5-10 mg/kg/h | media corta
Ketamina | NMDA-anta- | IV o SC: 20-40 Adyuvante Fdrmaco disociativo.
gonista mcg/Kg/hora en dolor
neuropdtico, | Puede producir aluci-
Hasta 1,5 mg/Kg/ | dolor severo | naciones y agitacin.
hora visceral e
isquémico Depresion respiratoria
en bolos y a dosis altas
Dexmedeto- | a2-agonista IV: 0,2-0,7 mcg/Kg/ | Sedacién Bradicardia, hipo-
midina hora efectiva con | tensidn, gastroin-
facilidad para | testinales, depresion
Dosis de carga de despertar respiratoria
0,5-1 mcg/Kg en 10
minutos en perfu- Permite Los bolos son peor
sion IV descenso tolerados
de dosis de
analgesia
Levomepro- | Neuroléptico | Oral: 50-100 mcg/ | Efecto rdpido | Agitacién paraddjica,
mazina Kg una o dos veces al | antipsicético | hipotensidn, efecto

dfa. Médximo 25 mg

SColV:

100 meg/Kg en 24
horas

maximo 25 mg

(indicado si

delirium)

Posibilidad de
administra-
cién oral.

Antiemético,
antipsicético,
ansiolitico,

sedativo

anticolinérgico y
extrapiramidal

Continiia en siguiente pigina
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Clorproma- | Neuroléptico, | Via oral: 0,5 mg/Kg | Efecto rdpido | Agitacién paradéjica,
zina antiemético, cada 6 horas antipsicético | hipotensidn, efectos
antipsicético, (indicado si | anticolinérgico y
sedativo VialVoIM: 0,5 delirium) extrapiramidal
mg/kg cada 6 a 8
horas Posibilidad
de adminis-
tracién oral
Fenobar- Barbittrico Bolo 1-3 mg/kg Efecto rdpi- | Agitacién, Steven-Jo-
bital seguido de 0.5 mg/ | do, anticon- | hnson, trombopenia,
kg/h via sc o iv vulsivo anafilaxia
No compatible con
otros farmacos por la
misma via
Butilbro- Anticolinérgico | Via IV 0 SC Inhibe pro- | Efectos anticolinér-
muro de 0,3-0,6 mg/Kg duccién de gicos: retencién uri-
Hiosci- secreciones, naria, estrefimiento,
na-Escopo- Parches de 1.5 mg: | antiemético, | taquicardia, midriasis
lamina Y4 si <2 afos. Y2en | antivertigino-
ninos entre 2-12. 1 so, sedante,
en >12 somnolencia
y amnesia

Tabla 9. Firmacos utilizados en sedacién paliativa.
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5. LA INFORMACION AL PACIENTE Y A
SU FAMILIA

El diagnéstico de un tumor cerebral en un nifo supone un mo-
mento de profunda crisis emocional para el paciente y su familia.
A menudo supone el primer contacto de un nifo sano con la
hospitalizacién y la realizacién de procedimientos médicos, por
lo que el grado de estrés y ansiedad de la familia y del paciente
es elevado. Debemos aportar inicialmente informacién a la fami-
lia, conocer sus necesidades y adaptarnos a su nivel cultural para
transmitirle con cercania y veracidad lo que sabemos acerca de
la enfermedad y aproximarnos a los siguientes pasos en el trata-
miento del nifno.

Para transmitirles la informacién acerca del diagndstico debe
promoverse un ambiente tranquilo, libre de interrupciones y c6-
modo para la familia. Por lo general, deben evitarse los juicios
absolutos acerca del prondéstico del nifio, al menos en fase inicial,
y contar siempre con una certeza diagndstica cuando vayamos a
emitir conclusiones.

La informacién supone un alivio, en parte, de la ansiedad del
paciente y de su familia. Deben realizarse pausas y silencios para
brindar a la familia y al nifio la reflexién de la informacién y la
posibilidad de realizar preguntas.

En el momento en que se ofrece informacién sobre la enfer-
medad que padece el nifio, se deberia de contar con la presencia
de un psicdlogo y en ciertos casos (recogidos en el capitulo 2 de
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esta guia) concertar una visita temprana con el equipo de CPP de
referencia para conocer al paciente y su familia y asi facilitar su
entrada en el esquema de cuidados del nifo.

Las emociones y sentimientos surgidos tras recibir un diagnéds-
tico de este tipo pueden bloquear la recepcién de dicha informa-
cién y hacer que sean necesarias sucesivas entrevistas en las que
volver a plantear el diagndstico y las posibles complicaciones y
evolucién del proceso.

Al nifo siempre se le adecuard la informacién segun su edad y
grado de madurez. El grado de madurez de un menor no se refleja
claramente en una edad cronolégica, puesto que es un proceso de
maduracién. Ademds, las enfermedades crénicas o graves pueden
acelerar el proceso y adquirir grados de madurez mayores respec-
to a su edad cronolégica. Es por ello que el grado de madurez
debe valorarse acorde a su competencia, es decir, evaluando la
comprensién de la informacién, expresando decisiones, aprecian-
do la realidad y manejando racionalmente la informacién. Esto es
especialmente importante en la toma de decisiones donde se debe
escuchar a todos los menores con un lenguaje apropiado a su
nivel de comprensién y respetando los deseos de conocimiento,
pero mds en los mayores de 12 anos donde su opinién puede ser
tenida en cuenta si se comprueba su capacidad para decidir. No
transmitir informacién derrotista u ominosa a nifos cuya capaci-
dad para comprender dicha informacién no pueda ser evaluada o
sea insuficiente para poder manejarla y procesarla sin consecuen-
cias negativas para él.
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6. ATENCION PSICOLOGICA AL NINO
AFECTO DE TUMOR CEREBRAL Y A SU
FAMILIA

Para poder realizar una adecuada atencién integral hay que con-
siderar que el objeto de atencién debe ser el binomio paciente
pedidtrico-familia. Hemos de tener en cuenta que la enferme-
dad, y mis si es una enfermedad muy grave, conduce inevita-
blemente a una serie de cambios en la organizacién del entorno
familiar y en las interrelaciones de sus integrantes, y tiene im-
portantes consecuencias sociales y emocionales en toda la uni-

dad familiar.

La situacién de enfermedad, por tanto, condiciona la situa-
cién de vulnerabilidad familiar, de ahi la importancia no solo de
abordar a la persona enferma sino a toda su familia.

El objetivo inicial de atencién al paciente pedidtrico con un tu-
mor cerebral y a su familia es la generacién de un vinculo terapéu-
tico, y este nexo se ha de crear a través de la comunicacién, que es
la herramienta terapéutica que usaremos desde el primer momen-
to de conocer al paciente y su familia, desde la comunicacién del
diagndstico, a lo largo de todo el proceso de la enfermedad hasta el
momento final. La comunicacién efectiva y empdtica es uno de los
principales medios por los que se forja esta alianza que favorecerd
la adherencia al tratamiento, los cuidados, poder hablar de temas
dificiles, generar espacios de confianza para el proceso de toma de
decisiones compartidas, entre otros aspectos™.
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Desde el mismo momento del diagnéstico se hard un segui-
miento médico y psicolégico para ir valorando y adecuando en
cada situacién las necesidades del paciente pedidtrico y su familia.
La evolucién de la enfermedad, el prondstico, asi como los trata-
mientos, irdn determinando la atencién en la que se tendrd que
hacer una valoracién psicoldgica continua (Figura 6).

No cabe duda de que la vivencia de un tumor cerebral en
el paciente pedidtrico y su familia genera un sufrimiento que
hay que abordar de una forma integral: el sufrimiento tanto
fisico como emocional. No es posible abordar adecuadamente
el sufrimiento fisico sin abordar simultdneamente el sufrimien-
to emocional que puede generar el diagnéstico y tratamiento
de un tumor cerebral, sobrevolando continuamente el posible
prondstico de muerte.

En la exploracién inicial del paciente pedidtrico con tumor
cerebral hay que valorar aspectos psicoldgicos del paciente, de la
familia y de la persona cuidadora principal.

ESTRATEGIAS EN LA ATENCION PSICOLOGICA

Explorar

Figura 6. Valoracién psicoldgica continua.
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—Del paciente: estado cognitivo, estilo comunicativo/lengua-
je, estado animico y comportamiento, caracteristicas de la perso-
nalidad, suefo y apetito, afrontamiento, recursos y gestién emo-
cional, autoestima, manejo del dolor, antecedentes de salud men-
tal, grado de conocimiento de la enfermedad y del diagndstico.

—De la familia: genograma, estructura y dindmica familiar,
roles, dindmicas de cuidado, redes de apoyo, otras cargas fami-
liares, antecedentes de salud mental y exploracién psicolégica de
hermanos.

—De la persona cuidadora principal: estado emocional, acep-
tacion de la enfermedad, afrontamiento, comunicacién, grado de
sobrecarga, manejo de los cuidados, antecedentes de enfermedad
mental y grado de integracién de diagndstico y prondstico.

—Otros aspectos a explorar: preferencias sobre gestién de la
informacién, divergencia en la toma de decisiones con el equipo
sanitario, aspectos espirituales, valores, conexidén, trascendencia,
referentes, factores culturales, barreras idiomdticas o culturales.

Los objetivos terapéuticos de la intervencién psicolédgica son:

establecer vinculos, facilitar comunicacién, favorecer una ventila-
cién emocional y validar sentimientos, abordar el afrontamiento,
la toma de decisiones compartidas, atencién a necesidades, redu-
cir el sufrimiento y abordar el final de vida.

Algunos elementos relevantes de la atencién psicolégica:

—Ayudar al paciente y a su familia a identificar y expresar
las emociones asociadas a las vivencias de la enfermedad en cada
momento de la misma.

—Comunicacién empdtica a través de la escucha activa.

—Validar las emociones por medio de la comprensién y la
empatia, reconociendo el derecho del paciente pedidtrico a tener
miedo, estar triste.
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—Entrenar al paciente, adaptando a la edad, en técnicas de
control de pensamiento, distractoras, de respiracién profunda y
de relajacién para disminuir la ansiedad, reducir la angustia de
los pensamientos, afrontar procedimientos e intervenciones (ra-
dioterapia, puncién lumbar, pruebas radioldgicas, extracciones,
canalizacién de vias...).

—Facilitar la solucién de problemas generando alternativas y
valorando cudles son las mds adecuadas.

—Promover los recursos personales del paciente pedidtrico y
de la familia. Reforzar positivamente sus valores.

—Entrenar al paciente y la familia en vias alternativas de co-
municacién, llegado el momento de la necesidad (dibujos, picto-
gramas y paneles de comunicacién a través de senales, manejo de
signos no verbales).

—Psicoeducacién sanitaria en el cuidado. Favorecer en la fa-
milia sentimientos de utilidad y percepcién de control sobre la
situacion.

—Reforzar el autocuidado ayudando a definir los cuidados,
reorganizacién de las tareas implicando a la familia en pequefas
actividades cotidianas de cuidado y atencién al paciente peditrico.

—En el caso de pacto de silencio, reconocerlo sin juzgar ni ex-
presar nuestro argumento como profesionales ayudando a la familia
a entender sus miedos y/o preocupaciones indagando con preguntas
facilitadoras (;qué es lo que mds te preocupa si él/ella se llega a ente-
rar del prondstico real?, ;cdmo crees que reaccionard?, ;qué te hace
pensar que va a reaccionar asf?, ;qué creéis que pensard vuestro hijo
si descubre que le hemos engafado?, ;cémo creéis que se sentird?).

—Repaso de la historia psicobiogrifica de los pacientes como
manera de darle sentido a su vida: recordar su trayectoria vital,
gustos, deseos, hobbies, colegio, amistades, familia. ..
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Actitud profesional ante el paciente y su familia:

—Cuidar la comunicacién no verbal: nuestros gestos, postu-
ras, miradas, expresién facial... deben acompanar (y no contra-
decir) el mensaje verbal.

—Estar disponible siempre para el paciente y su familia.

—Generar un clima de acogida de los sentimientos en el que
el paciente y su familia no se sientan juzgados.

—Ser sensible ante el sufrimiento del paciente pedidtrico y
sentir el deseo de aliviarle.

—No responder aceleradamente. No transmitir sensacién de
prisa.

—Mirar a los ojos directamente.
—Mostrar afecto: estar cercanos fisicamente sin invadir.

—Permitir que hable todo el tiempo que desee y facilitarle que
pregunten lo que quieran.

—Preguntar sin dar nada por supuesto.
—Escuchar antes de hablar.

—Hablar en términos sencillos, siendo claros, sinceros y di-
rectos.

—Devolver preguntas.
—Parafrasear.

—Ayudarle a expresar sentimientos de enfado, miedo, triste-
za, culpa...

—Asegurarle que estaremos a su lado.

Ante una situacién de final de vida de un paciente pedidtrico
con tumor cerebral es importante que el equipo de cuidados pa-
liativos pedidtricos intervenga para paliar el dolor y el sufrimiento

81



ante el proceso de morir, aunque cualquier profesional con forma-
cién paliativa puede intervenir. El objetivo es atender a las necesi-
dades emocionales y realizar tareas especificas en estos momentos:

—Mostrarse receptivos respecto a necesidades culturales y/o
religiosas del paciente pedidtrico y su familia.

—Atender dltimos deseos.

—Orientar a la familia en las necesidades de organizacién fa-
miliar. Promover el acompafamiento para evitar sobrecar-
ga y claudicacién.

—Informar al paciente y su familia sobre cualquier cambio en
su situacién clinica.

—Asegurarse el control adecuado de los sintomas conforme se
vayan presentando.

—Favorecer la comunicacién verbal y el contacto con el ni-
fio/a, aunque no pueda expresarse.

—Animar a la familia al contacto fisico y demostraciones afec-
tivas a través de besos, caricias, abrazos y verbalizaciones de
amor.

—Usar un lenguaje claro, sin ambigiiedades, no dando nunca
por supuesto que la familia sabe que el paciente se encuen-
tra en «situacién de agonia».

—Informar a la familia con cierta antelacién de la proximidad
de la muerte.

—Preparar a la familia para la fase de agonia, explicindole
la aparicién de los sintomas: estertores, delirium, disnea,
fiebre, etc. (no molestan al paciente, pero si preocupa a los

padres).

—Ayudar a la familia a comunicar a otros familiares la noticia
del estado en el que se encuentra el paciente.
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—Facilitar pautas de participacién en la despedida de her-
manos/as y otros familiares. La despedida no tiene que ser
verbal ni explicita; una mirada, un beso, una caricia, un
dibujo, sirven.

—Favorecer que el padre y la madre pasen el tiempo que ne-
cesiten con su hijo/a, estén a su lado en el momento de la
muerte y que tengan la sensacién de haberlo acompanado
hasta el final.

—Informar y orientar en los aspectos burocraticos de la muer-
te (servicios funerarios, traslados, certificado de defuncién,
etc.).

—Facilitar desahogo emocional y comunicacién de la familia.

—Respetar la expresién de sus sentimientos (rabia, dolor, llan-
to, culpa), validarlas y ayudarles a canalizarlos.

—DPermitir el desarrollo de los ritos que deseen.
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7. ATENCION ESPIRITUAL, RELIGIOSA Y
CULTURAL

La exploracién de la dimensién espiritual y religiosa tiene
como objetivo facilitar una comprensién integral del paciente
y de su familia. En este sentido, es pertinente también valorar
aquellos factores culturales que pueden ayudarnos a compren-
der la cosmovisién del paciente y familia ante la experiencia
del sufrimiento, la muerte y el duelo para asi poder considerar
sus valores en nuestro plan de atencién y cuidados al final de
la vida.

Considerando la definicién aportada por el grupo de espiri-
tualidad de la Sociedad Espafiola de Cuidados Paliativos (SE-
CPAL) consideramos que «la espiritualidad es un movimiento
de bisqueda personal en tres direcciones: hacia el interior de uno
mismo en bdsqueda de sentido; hacia el entorno en busqueda
de conexién y hacia el més alld en busqueda de la trascendencia.
Se asocia también al desarrollo de unas cualidades y valores que
fomenten el amor y la paz».

El acompanamiento espiritual permite asistir las necesidades
espirituales o religiosas del paciente y su familia con una orien-
tacién terapéutica. Aspira a reforzar aquellos factores protectores
vinculados a la espiritualidad o a la fe religiosa y a prevenir de in-
terpretaciones lesivas que puedan provocar angustia en paciente
y/o familia, produciendo un incremento de las cargas de la en-
fermedad. La asistencia espiritual contribuye a una comprensién
integral de la persona, considerando la vivencia de sus creencias,
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valores y principios en la comunicacién y toma de decisiones
compartida, acompafidndola en el abordaje de su enfermedad.

Sugerimos una valoracién de la espiritualidad del paciente y/o
familia por parte de los distintos miembros del equipo asistencial y
que siga un formato de conversacién semiestructurada a través de
preguntas introductorias y de vinculacién (;qué te preocupa?, ;qué
es importante para vosotros?, ;cdmo te ayuda?) basado en el cues-
tionario GES (Grupo Espiritualidad Sociedad Espafiola de Cuida-
dos Paliativos), validado para poblacién espafola. En la valoracién
inicial también sugerimos incluir preguntas sobre las fuentes de
fortaleza para el proceso de salud o sobre la ayuda que recibe de su
espiritualidad o fe, preguntas extraidas y adaptadas a nuestro con-
texto a partir de cuestionarios de consenso (;cémo empezd todo?,
scomo definirfas el papel de Dios en tu vida?, ;piensas que ha cam-
biado tu espiritualidad a lo largo de este tiempo?, ;cémo dirfas que
te ayuda tu espiritualidad/religién en este momento?).

En base a la valoracién realizada, recomendamos incluir al-
gunas de las siguientes acciones que apoyen el acompanamiento
espiritual dentro del plan de cuidados:

Ambito intrapersonal:

* Profundizar en la biografia personal identificando las vi-
vencias significativas y generadoras de sentido.

e Acompanar en la comprensién del dolor y el sufrimiento
«sin sentido» y promover su prevencion.

* Ayudar a expresar y a ordenar los valores dentro de su mar-
co cultural de referencia que ayuden a dar sentido a la ex-
periencia.

e Ofrecer apoyo reflexivo sobre los valores que guiaron la
toma de decisiones del pasado, del presente o del futuro.
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Ambito interpersonal:

* Poner en valor las relaciones interpersonales significativas y
apoyar la capacidad para interactuar con las personas que
tiene cercanas.

* Facilitar las relaciones familiares y con sus amigos poten-
ciando vinculos positivos.

Ambito transpersonal:

* Sies oportuno, promover la relacién con su comunidad de

fe.
* Facilitar la expresién de sus sentimientos y creencias.

* Cuidar las necesidades que subyacen a la opcién religiosa
personal: al culto, los ritos, la oracién o a su espiritualidad.

* Ofrecer apoyo espiritual acorde a sus propias creencias que
le reconforten y sostengan facilitando la atencién de refe-
rentes confesionales si es necesario.

* Por tltimo, acompafar en la planificacién y exploracion de
las preferencias funerarias y de la ceremonia mortuoria si es
necesario.

A modo de recursos para el acompahamiento, ofrecemos
también algunos contenidos de autocuidado espiritual en este
enlace:  https://open.spotify.com/show/20SOGfApNnjYq3I-
kNLciEV?si=3b09824f45a249d1 Se trata de cdpsulas sonoras
que son invitaciones a espacios de aquietamiento interior y ex-
terior que permiten disminuir los factores ansiégenos que pu-
diera generar una enfermedad o situaciones que desestabilizan
internamente y que a la vez que contribuyen a la construccién
de sentido en la propia existencia, descubriendo y nutriendo la
espiritualidad de cada persona segiin sus propias convicciones,
tanto para nifnos y adolescentes como para los padres y los pro-
fesionales.
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8. GRUPOS DE APOYO

8.1. Voluntariado.

Cuando es diagnosticado un tumor cerebral en menores y/o ado-
lescentes se activa una alarma de gran dimensién para el paciente,
el personal sanitario y toda la familia.

En los primeros momentos, y una vez completado el diagnds-
tico, debemos poner en marcha los recursos del Equipo Multi-
disciplinar que se hard cargo. Para un abordaje completo de la
situacién, la comunicacién entre oncélogos, psicélogos, trabajo
social, voluntariado y en ocasiones CPP se debe establecer desde
el inicio.

La noticia de un tumor cerebral cambia el curso de la vida de
cualquier familia. Cada profesional del equipo acomete su funcién
y es ahi donde cobra vital importancia la labor del voluntariado.

Las necesidades del paciente, asi como de la familia, van va-
riando a lo largo del proceso y es fundamental conocer este pro-
ceso, asi como darle la mejor asistencia posible. Para una correcta
atencién de acompafiamiento y resolucién de situaciones y ne-
cesidades debemos contar con un voluntariado comprometido
y formado en CPP. La empatia y escucha activa son pilares que
reconfortan y ayudan bastante, discrecién, respeto, y un cuidado
extremo en cada una de las intervenciones. Existe una fina linea
entre ayudar y molestar, y nunca debemos sobrepasarla.
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La figura del voluntario juega un papel que el resto del
equipo no puede llevar a cabo, y ahi radica su importancia.
En primer lugar, el personal médico no cuenta con el tiempo
necesario para llevar a cabo una escucha que sirva de desaho-
go a estos pacientes, y en segundo lugar porque el voluntario
no es un profesional de la sanidad, no lleva bata blanca y su
labor consiste precisamente en dedicar a los pacientes todo ese
tiempo del que los sanitarios no disponen. De esta manera,
consigue una informacién de la familia y del propio pacien-
te que puede ser muy importante para el abordaje del resto
del equipo, como pueden ser sus temores, situacién de pareja,
cémo viven y cémo les estd afectando a los hermanos (en mu-
chos casos los grandes olvidados), conflictos con abuelos (que
suelen estar muy presentes), etcétera.

La implicacién de asociaciones, fundaciones, etc. se antoja
fundamental para la atencién global de pacientes y familia,
pues estas entidades son conscientes de que la ayuda de las
administraciones publicas no llega a todos por igual, debido a
las desigualdades que siguen existiendo (sobre todo por cues-
tiones geograficas).

La propia clinica del tumor cerebral, caracterizada por una
gran complejidad, hace que el paciente se enfrente a un proceso
con una carga emocional muy alta: tratamientos, intervenciones
de larga duracién y un amplio espectro de secuelas que provocan
en la familia y el entorno un bajo nivel de aceptacién de la situa-
cién y una alta demanda de afecto, necesidad de comunicarse y
expresar sus miedos. Ademds, el posible deterioro después de la
intervencién aumenta los niveles de angustia.

La importancia de la labor de los voluntarios se evidencia
mediante los testimonios de las familias y de los pacientes: «Me
encanta que vengas, me hace sentir bien» (Alex, 13 afos). Nos
transmiten que se establece un vinculo entre una y otra parte que
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hace las veces de bastdn, evasién y acompafnamiento. Asi, el con-
junto de acciones que conforman el proceder del voluntariado
hace que estas personas (las familias y los pacientes) atraviesen un
proceso més digno y, en definitiva, mds humano.

Escuchar, abrazar, consolar son, en definitiva, palabras que
bien podrian establecerse como el abecé de los voluntarios. Por-
que cuando uno no puede curar, hay muchas formas mediante las

cuales puede CUIDAR.

8.2. Grupos de padres.

Bajo el término «grupos de padres» pueden considerarse dos
acepciones.

Por un lado, los grupos de padres que, en general, conocemos
como «asociaciones/fundaciones de padres de nifios con cdncer»,
presentes en Espafa en pricticamente todas las comunidades au-
ténomas, incluidas o no bajo el paraguas de la Federacién Es-
panola de padres de nifios con cdncer, asi como distribuidas en
los hospitales. Aportan al enfermo y su familia aquello de lo que
la asistencia sanitaria comdn puede carecer, fundamentalmente
asistencia psicoldgica, trabajador social, pedagogia, ayuda econé-
mica, alojamiento, apoyo a la investigacién, informacién adapta-
da sobre la enfermedad concreta, etcétera. Su labor es crucial en
enfermedades como el cdncer infantil y especificamente en tumo-
res cerebrales que pueden determinar en el nifo secuelas neuro-
16gicas por el propio tumor o su tratamiento que condicionan de
forma definitiva, o al menos duradera, su vida. Estas asociaciones
y fundaciones son ficilmente detectables en redes sociales y en
internet, por lo que su acceso ante el nuevo diagnéstico de un
tumor cerebral en un nifio es muy accesibles. La informacién que
aportan es por lo general muy clara y concreta y estdn asesoradas
por profesionales que tratan este tipo de patologia.
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Junto a estas asociaciones/fundaciones, se han ido desarro-
llando también «grupos de soporte» formados por pacientes, o en
el caso que nos ocupa por padres de nifios con tumores cerebra-
les. A la misién de los grupos anteriormente descritos se anade el
de constituir un soporte determinado por el compartir entre sus
componentes el hecho tnico y diferencial de una enfermedad
o situacién vital concreta en un nifio enfermo. Compartiendo
experiencia pueden ofrecer soporte, consuelo y compania a otros
padres, y a su vez recibirlo ellos mismos. Aunque ante una en-
fermedad grave en un nifo el primer soporte estd en la familia,
esta carece de la vivencia concreta del diagnéstico de un tumor
cerebral en un hijo, y la situacién les excede.

Por otra parte, el personal médico, enfermeras que tratan al nifio
al estar «al otro lado de la cama», ofrecen apoyo emocional y psicol4-
gico, pero siempre desde su dmbito. Estos grupos de padres ofrecen
ayuda a través de su experiencia. Escuchan y consuelan. Entrar en
un grupo de estas caracteristicas no es ficil por la resistencia natural
que la persona pueda tener a abrir sus emociones ante desconocidos,
pero cuando se comparte un mismo dolor, en general, enseguida se
encuentran mds puntos en comun que diferencias.

El problema que puede plantearse y que debe evitarse (porque
genera ansiedad en los padres y puede llegar a afectar a su relacién
con el equipo de profesionales que trata al nifio) es la discusién
sobre el diagndstico y tratamiento de la enfermedad en las reu-
niones sin, al menos, el asesoramiento de un profesional médico
no implicado en el caso en concreto.

También puede representar un problema el generar dependen-
cia del grupo en los padres mds vulnerables que les puede llevar
a cargar sobre su propio dolor el afadido por el sufrimiento de
otros nifos y sus familias.

No es fécil, por tanto, que este tipo de grupos se centren solo
en la escucha, consuelo, y ayuda desde la experiencia de compartir
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una vivencia comun, pero cuando se logra, €stos grupos son insus-
tituibles porque sus participantes pronto descubren que, dejaindose
ayudar y ayudando, recorren un camino que les engrandece y que
siempre suma a la labor que realizan todos los grupos que atienden
a la infraestructura que rodea al cdncer infantil, y especificamente a
la relacionada con los tumores cerebrales infantiles en nuestro pais.
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9. PARTICULARIDADES DE CADA TIPO DE
TUMOR CEREBRAL

Como se ha comentado, los tumores cerebrales son el subtipo de
céncer pedidtrico que globalmente tiene una supervivencia mds po-
bre. Esto es debido a mdltiples causas: la existencia de la BHE y
barrera hemato-tumoral que dificultan la llegada de citostdticos, la
complejidad del microambiente asociado a los tumores cerebrales o
la imposibilidad de realizar cirugfas extensas sobre el SNC.

Los tumores cerebrales pedidtricos son muy diferentes entre
si, al igual que son muy diferentes a sus homdlogos en adultos.
Con el progreso de las técnicas moleculares, poco a poco se van
caracterizando de manera mds completa los diferentes cdnceres y
teniendo una implicacién importante en la categorizacién pro-
néstica y la aparicién de nuevos tratamientos™.

A continuacién, se realiza una aproximacién a las particula-
ridades de cada gran familia de tumores cerebrales y a las ge-
neralidades sobre su tratamiento con las complicaciones que se
observan con mds frecuencia.

9.1. Glioma difuso de la protuberancia (DIPG). Gliomas
difusos de linea media (DMG).

El DIPG se trata hoy en dia de un tumor incurable y, por tanto,
el paradigma del contacto inicial con el equipo de CPP por parte
del oncélogo. Su biologfa lo hace comportarse como un glioma
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de alto grado, pero con la particularidad de que solo aparece en la
poblacién infantil (entre 6-10 anos, predominantemente) y que
asienta en el centro de la protuberancia desde donde insufla el
tronco cerebral afectando a los pares craneales y a las vias motoras
largas. Cldsicamente, se presentan con cambios de caricter, para-
lisis de pares craneales, ataxia y paresias (ver Figura 7).

Ejemplo: B. A. es una nifia de 5 afios diagnosticada de DIPG
en octubre de 2020 a raiz de alteraciones en la mirada y cefalea.
Es tratada siguiendo las recomendaciones estindares actuales con
radioterapia local, explicindoles a los padres que es un tratamiento
paliativo, pues no existe tratamiento curativo en la actualidad para
esta patologfa. B. A. mejora tras el tratamiento radioterdpico, pero
siguiendo la historia natural de esta enfermedad, a los diez meses
progresan los sintomas y la imagen radiolégica. Se procede a la
reirradiacién local, que puede ofrecer mejora de los sintomas y alar-
gar la supervivencia en torno a 3-6 meses en el mejor de los casos.
Paralelamente a todo este proceso oncoldgico, y desde el inicio, se
hace el soporte fisico, social y psicolégico por parte de CPP. En el
momento actual los padres de B. A., al igual que la mayoria de es-
tos casos, estdn envueltos en una vordgine de noticias sobre ensayos
clinicos, dietas curativas y otras terapias alternativas que pueden
pasar o no por toma de biopsias o posibilidades de ser tratados en
centros extranjeros sin que en la actualidad ninglin tratamiento
haya demostrado ser curativo. Todo este proceso estd siendo acom-
panado en las diferentes tomas de decisiones, tanto por el equipo
de Oncologia Pedidtrica como el de CPP.

Biolégicamente se caracterizan por la metilacién de la Histona 3
(H3K27m) que le otorga propiedades epigenéticas que repercuten
en su agresividad y resistencia a tratamientos quimioterapicos.

Su localizacién lo hace inoperable en cualquier caso y el dnico
tratamiento capaz de mejorar la supervivencia es la irradiacién
del tumor y su posterior reirradiacién durante la progresion.
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En la dltima década la tendencia es a realizar una biopsia del
tumor para el diagndstico anatomopatolégico preciso y estudiar
sus caracteristicas moleculares. Aunque este planteamiento se
suele realizar en el contexto de ensayos clinicos y no ser necesario
para iniciar el tratamiento convencional, cada vez estd mds intro-
ducido en la prictica clinica. La biopsia de una lesién protube-
rancial conlleva riesgos quirtrgicos, entre ellos el sangrado, por
lo que debe valorarse individualmente y acordar con la familia su
realizacién, dando una informacién realista y valorando riesgos y
beneficios. Igualmente, estdn en desarrollo métodos de biopsia li-
quida a través de puncién lumbar, donde los riesgos son menores.

La supervivencia es corta y la morbilidad elevada. La mediana de
supervivencia se encuentra en torno al ano’®, aunque hay algunos casos
de larga supervivencia, en torno a los 18-24 meses. Esto obliga a admi-
nistrar un tratamiento paliativo desde la confirmacién diagnéstica y la
presentacion a los equipos de CPP desde un primer momento.

Figura 7. Corte sagital de RM de paciente con DIPG. La lesién se centra en la
protuberancia y tiene un aspecto heterogéneo, siendo posible dreas necréticas y
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hemorrdgicas y presentando naturaleza infiltrante hacia bulbo raquideo, mesencé-
falo o tdlamo. Es posible la hidrocefalia aguda por cierre del acueducto de Silvio.

La radioterapia es un tratamiento paliativo pero eficaz en
el DIPG para la mejorfa de los sintomas y permite un des-
censo en la dosis de corticoides para minimizar el sindrome

de Cushing.

En las dltimas fases de radioterapia o poco después puede
existir un agravamiento de los sintomas (cefalea, vémitos...)
debido a una inflamacién del tronco. En esta fase es dificil de
diferenciar entre progresién de la enfermedad o efectos de la
radioterapia (pseudoprogresién). Aunque la RM craneal pue-
de ayudarnos, es frecuente que esta pseudoprogresion se acom-
pafie de un crecimiento radiolégico del tumor. En la mayoria
de las ocasiones no se trata realmente de una progresion de la
enfermedad y por tanto puede ser beneficioso el uso juicioso
de corticoides o bevacizumab por su efecto antiangiogénico o
antiedema. Tras esta fase, el nifio puede pasar un periodo de
estabilidad hasta la progresion.

Aproximadamente, entre los 6 y 12 meses tras la radioterapia
la enfermedad progresa. Durante la evolucién de la enfermedad
las paresias en los nervios craneales van agravindose y engloban
progresivamente a los pares craneales bajos existiendo problemas
de broncoaspiracién, siendo en ocasiones oportuna la colocacién
de una sonda nasogistrica que puede ser mantenida hasta fase
de dltimos dias para alimentacién, hidratacién o administracién
de medicacién. La hemiparesia y el tremor son frecuentes y el
encamamiento y discapacidad motora suele ser muy precoces. La
retencién urinaria también suele ser uno de los problemas mds
observados. Actualmente se valora individualmente la reirradia-
cién a dosis bajas en la progresién, que puede mejorar la sinto-
matologia y aumentar la supervivencia en 3 meses aproximada-
mente” (ver en Figura 8 resumen de tiempo de supervivencia y

progresién en DIPG).
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Diagnosis to Progression 5.6 months Progression to Death 2.7 months
(Range 0.3-13.5) (Range 0-21.1)

e —

DIAGNOSIS
PROGRESSION DEATH

RADIATION

End of Radiation to Progression 4.9 months

(range 0.4-12.2) n=37 >

Survival

Entire Cohort 9.6 months (range 0.36-26.5) n=41
With Irradiation 9.6 months (range 4.1-26.5) n=37
Without Irradiation 1.8 months (range 0.36-2.5) n=4

Figura 8. Intervalo de supervivencia y libre de progresién en DIPG. Extraido de
Hasan E Weingarten K, Rapoport A, Bouffet E, Bartels U. End-of-life care of children
with diffuse intrinsic pontine glioma. | Neurooncol. 2018 May;138(1):147-153.

Aunque es infrecuente en estos tumores, un agravamiento
brusco de los sintomas con cefalea y vémitos puede ser la pista
de una HTIC producida por obstruccién del IV ventriculo. En
estos casos, la valoracién global, teniendo en cuenta estado del
nifo, fase de la enfermedad, etc., nos hard decidir en conjunto
con neurocirugia la implantacién de un DDV.

Los pacientes suelen fallecer por debilidad y problemas respi-
ratorios, aunque con preservacion de las capacidades intelectuales
e incapacidad de comunicacidn, por lo que debemos extremar el
cuidado en estos aspectos.

Cabe resaltar que al comunicar a la familia desde el diagnésti-
co inicial que son tumores incurables es muy probable que bus-
quen alternativas en otros centros nacionales o internacionales y
debemos ayudarlos en este intenso proceso emocional.

Los DMG son tumores que presentan también la mutacién
H3K27M, pero suelen afectar a adolescentes y localizarse a nivel
supratentorial y en linea media. Tienen una esperanza de vida
mayor que el DIPG, pero continta siendo muy acortada.
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Por todas estas razones los ninos con DIPG o con DMG ne-
cesitan un enfoque paliativo desde el diagnédstico y nivel de aten-
cién alto con complejidad elevada.

9.2. Glioma de alto grado pediitrico (HGG).

Los HGG suponen un grupo de tumores altamente heterogé-
neos que comparten una histologia agresiva con dreas necréticas,
alto grado mitédtico, sangrados y rdpida invasién de estructuras.

Se engloban en los grados histolégicos I y IV de la WHO.

Engloban diagndsticos anatomopatolégicos como astro-
citoma y oligodendroglioma anapldsicos o glioblastoma. Su
localizacién es habitualmente hemisférica y cuando debutan
suelen presentar un volumen tumoral elevado. Al ser tumores
cerebrales hemisféricos de gran tamafio al diagndstico los ni-
fios debutan con sintomas de HTIC o crisis convulsivas (ver

Figura 9).

Su prondstico y categorizacién se encuentra en revisién debi-
do al desarrollo de las técnicas moleculares y han aparecido diver-
sos subgrupos con mayor o menor supervivencia y sobre los que
se han empezado a aplicar tratamientos dirigidos™. Por lo general
la supervivencia es corta con una supervivencia media de 2 afos,
aunque grupos como NTRK fusionado o fenotipos hipermutan-
tes pueden tener supervivencias mds largas. Por ello es importante
su detallado estudio molecular al diagnéstico.

Su tratamiento estindar es la cirugia que busca realizar
una reseccién completa o incluso supramarginal, aunque en
muchas ocasiones al encontrarse en regiones elocuentes no es
posible. La morbilidad del acto quirdrgico es muy variable
segun el tipo de tumor y la localizacién, pero el desarrollo de
secuelas es habitual.
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Figura 9. Resonancia magnética en secuencia T2 que muestra un HGG hemisfé-
rico. Es habitual el gran volumen con el desplazamiento de 4reas cerebrales, siendo
posible un extenso edema peritumoral y la herniacién cerebral. Muestra aspecto

heterogéneo debido a la presencia de necrosis, calcificaciones y hemorragias.

Seguido de la cirugia se realiza RT sobre el lecho del tumor y
englobando cualquier resto de enfermedad residual tras la cirugfa.
Los campos de RT suelen ser grandes y es posible el desarrollo de
sindromes posradioterapia y perpetuacién en la administracién
de corticoides con el desarrollo de toxicidad esteroidea.

Durante la RT, el tratamiento estdndar incluye el uso de qui-
mioterapia oral: temozolamida y posteriormente asociacién de
esta a lomustina (CCNU). Ambos fdrmacos son orales, pero con-
llevan toxicidad mielotéxica y generan aplasias importantes con
trombopenias mantenidas durante varias semanas. El desarrollo
de nduseas y vomitos también es habitual. Tras la radioterapia
puede administrarse tratamiento quimioterdpico dependiendo
del protocolo de cada institucién.
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Tras la cirugfa y radioterapia puede haber un periodo de esta-
bilidad de tiempo variable, tras el cual la recidiva es frecuente con
la reaparicién de sintomas. El tratamiento de rescate oncolégico
puede ser de nuevo la cirugfa incluyendo radioterapia si es posible
y la inclusién del paciente en un ensayo clinico.

En estos casos el fallecimiento suele ocurrir por HTIC debido
al crecimiento tumoral y pueden ser frecuentes las convulsiones y
el dolor con componente neuropdtico.

Comentar que existen los HGG de localizacién espinal donde
los dolores neuropdticos referidos a miembros superiores (cervi-
cales), abdomen (dorsales) o miembros inferiores (lumbares) son
de dificil control tanto al inicio como al final de la enfermedad.
En la mayoria de estos casos no ha sido posible la cirugia comple-
ta y la progresion suele ser mds precoz tras la radioterapia que en
los de localizacién intracraneal.

9.3. Meduloblastoma (MB).

El MB es el tumor cerebral maligno mds frecuente en la edad
pedidtrica y es el claro ejemplo del éxito con el tratamiento mul-
tidisciplinar que ha alcanzado la neurooncologia para lograr la
curacién de ciertos tumores.

Se asienta siempre en fosa posterior, generalmente en el
suelo del cuarto ventriculo, desde donde crece y bloquea la
circulacién del LCR generando una HTIC aguda. Existen di-
versos grupos moleculares con diferente pronéstico (WNT,
SHH, Grupo 3 y Grupo 4), teniendo por lo general los dos
tltimos grupos menor supervivencia. Habitualmente es un tu-
mor curable que requiere un tratamiento muy intensivo con
una cirugfa inicial que busca la reseccién completa. No es in-
frecuente que esta cirugia genere un dafio en vias talamo-cere-
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belosas con ataxia residual, mutismo acinético y necesidad de

implantar un DDV.

Seguido a la cirugia se realiza una radioterapia craneoespinal
a altas dosis que puede agravar los sintomas neurolégicos o cau-
sar mucositis y aplasia medular por irradiacién de tejidos sanos.

Finalmente, se le administran ciclos de poliquimioterapia bajo
ingresos hospitalarios que varfan en intensidad segtin el paciente
tenga factores de mal prondstico y por tanto requiera mds trata-
miento.

En los nifios menores de 3 a 5 anos se evita la radioterapia por
las secuelas a largo plazo y se intenta sustituir esta con protocolos
de quimioterapia mds agresivos que incluyen el trasplante autdlo-
go de progenitores en algunos casos.

Los factores de mal prondstico en el MB estdn bien descritos
y tienen una clara repercusion en la curabilidad de la enfermedad
y son:

* diseminacién metastdsica
* enfermedad residual tras la cirugia

e factores moleculares adversos: amplificacién NMYC, hi-
perploidl’a, existencia de isocromosoma 17q, mutaciones

en TP53, Erb2, TtkC o C-MYC

Las supervivencias van desde el 75-90 % a los 5 anos en ninos
sin factores de mal prondstico hasta <50 % en aquellos que los
presentan’’.

Las recaidas pueden ser locales a nivel del lecho de la cirugia u
ocurrir a distancia mediante desarrollo de implantes leptomenin-
geos que causan déficits medulares, dolores neuropdticos o crisis
comiciales. Las metdstasis extraneurales también son posibles (ver
Figura 10).
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Figura 10. Corte sagital de RM de diseminacién leptomeningea de medulo-
blastoma. Es un patrén de recaida frecuente en este tipo de tumor. Se observan
pequenas lesiones puntiformes, marcadas con flechas amarillas, que corres-
ponden a implantes meningeos. A pesar de la ausencia de efecto masa, la infil-
tracién genera sindromes medulares con paraparesia, disfuncién vesical y do-
lores neuropdticos.

En las recaidas se intenta la cirugfa si estd localizada y la
reirradiacién, asi como inclusién en diversos ensayos clini-
cos. Actualmente un meduloblastoma que recae tras haberse
incluido la radioterapia en el esquema inicial es dificilmente
rescatable.

En aquellos nifios que por su edad no recibieron radioterapia
inicial, se pueden rescatar con esta modalidad, aunque el pronds-
tico no es bueno.
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9.4. Ependimoma (EP).

El EP es un tumor neuroepitelial que proviene de las células epen-
dimarias que tapizan los ventriculos cerebrales y el canal medular,
pudiendo aparecer a nivel supra e infratentorial y siendo posible
su diseminacién por LCR.

Supone una enfermedad marcadamente heterogénea que se
organiza en nueve subgrupos moleculares. Los subgrupos espina-
les son propios del adulto, mientras que en nifnos y adolescentes
se desarrollan preferiblemente a nivel intracraneal. Por lo general
es una neoplasia curable siempre y cuando se pueda realizar una
cirugia de reseccién completa y se administre una RT local que
minimice la existencia de enfermedad microscépica.

Los EP de fosa posterior suelen afectar a nifios con una media
de edad de 3 anos y los del subgrupo A tienen un prondstico omi-
noso caracterizado por ganancia del cromosoma 1q, pérdida de 6q
y baja metilacién en H3K27M. Su supervivencia global es en todo
caso menor al 40 % a los 5 afos y si atinan diferentes factores de
riesgo moleculares se convierte en una enfermedad mortal a los dos
afios de evolucién®. Debido a que la cirugfa con reseccién comple-
ta mejora el prondstico, son habituales las resecciones quirdrgicas
agresivas que conllevan secuelas neuroldgicas postoperatorias en
aquellas localizaciones cercanas al tronco cerebral.

En cuanto a los EP supratentoriales, suelen aparecer a una me-
dia de edad algo superior (8 afios) y la posibilidad de realizar una
cirugia completa mejora el pronéstico. Aquellos que albergan una
fusion-RELA tiene una supervivencia global inferior, del 50 %, a
los 10 afios.

A la recaida, el EP es un tumor incurable ya que se ha demos-
trado quimiorresistente y no existe un desarrollo importante de
nuevas terapias para este tumor. Se intentan nuevas cirugias si la
recaida es Unica o esquemas de reirradiacién.
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Ejemplo: Juan es un ninio de 7 anos diagnosticado a los 4 arnos
de edad de un ependimoma de fosa posterior tratado con cirugia y
radioterapia local. En un periodo de 3 anos ha tenido 3 recaidas
operables tratadas con cirugia valorando siempre morbilidad y ex-
pectativas de vida. En cada evento ha sido discutido en un comité
multidisciplinar y la implicacion de los padres.
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Figura 11. Recaida Espinal de EP. La mayoria de tumores cerebrales de alto
grado de malignidad tienen potencial metastatizante por via leptomeningea o
hematdgena, siendo posible la aparicién de lesiones a lo largo del eje espinal.
Algunas, como la presente en la figura, tienen un alto riesgo quirtrgico e incluso
la RT podria generar inflamacién regional y, lejos de controlar el tumor, podria

conllevar debilidad de la musculatura respiratoria que precipitara la muerte.

9.5. Tumor rabdoide-teratoide atipico (ATRT) y otros
tumores embrionarios.

Se trata de tumores muy minoritarios que afectan a ninos de corta

edad, habitualmente por debajo de los 3 afios, y se suelen localizar
en fosa posterior. El ATRT es el tipo mds frecuente de este conjunto.
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En un 20-30 % de los casos existe un sindrome de predisposi-
cién genética. Si es el caso, necesita de un consejo genético y un
acompanamiento y abordaje psicolégico mds intenso.

Su tratamiento es similar al del MB, siendo dependiente de lo-
grar una reseccién completa y de recibir una QT y RT craneoes-
pinal efectivas. Debido a la corta edad de los nifios afectos, la QT
con TPH suele ser una alternativa a la RT. A pesar del manejo
intensivo el ATRT tiene una supervivencia global del 46 % a los
6 anos®!, siendo el estadio metastésico letal en el momento actual.

El tratamiento suele ser intensivo con secuelas postquirtrgi-
cas, implantes de DDV y toxicidades derivadas de QT sistémica y
ventricular. A la recaida son incurables y las opciones terapéuticas
se basan en ensayos clinicos o quimioterapia metronémica.

Figura 12. ATRT hemisférico de gran tamafio en nina de 2 afos con cefalea y
hemiparesia.
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9.6. Tumores de Células Germinales (TCG).

Los TCG son un grupo de tumores cerebrales que se desarrollan
cldsicamente en linea media intracraneal y generan una importante
disrupcién del eje hipotdlamo-hipofisario. Son tumores curables con
regimenes quimo-radioterdpicos seguidos de cirugfa completa si es
posible, pero esta tiene una morbilidad elevada a causa de su localiza-
cién. El subgrupo no-germinomatoso tiene peor prondstico que los
germinomatosos, atin asi su supervivencia, alcanzan el 80 % a los 5
afos®. El tratamiento suele incluir el TPH en muchos casos.

A pesar de la alta tasa de curacién, las secuelas a nivel hormo-
nal como DI y secuelas neurocognitivas son frecuentes.

Su recaida suele ser mediante diseminacién por LCR o a nivel
local si no se ha realizado cirugfa. Si esta ocurre, se intenta admi-
nistrar regimenes de poliquimioterapia junto a TPH con supervi-
vencias globales del 50 % a los 5 afios.

Figura 13. Adolescente de 12 anos con germinoma hipotaldmico-pineal con

metastdsis cerebelosa y diabetes insipida central secundaria.
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9.7. Craneofaringioma (CF).

El CF es un tumor histolégicamente «benigno» pero con importante
agresividad local que se desarrolla en linea media cerebral afectando
a los quiasmas 6pticos, al hipotdlamo y a la hipéfisis (ver Figura 14).

Aunque su mortalidad es baja, secundariamente a los tratamien-
tos (cirugfa y radioterapia) se genera una importante morbilidad con
problemas visuales, panhipopituitarismo y una obesidad hipotaldmi-
ca irreversible que convierten al nifno afecto en un enfermo crénico
con importante medicalizacién y disminucién en su calidad de vida.

Se cree que actualmente la morbilidad que condiciona los tra-
tamientos tan agresivos en regiones tan sensibles como la hipo-
taldmica no son justificables en tumores con tan elevada supervi-
vencia como este. Manejos quirdrgicos mds conservadores, como
tratamientos intratumorales, podrian ser apropiados y minimiza-
rian la alta tasa de secuelas (Miiller, 2019).

Figura 14. Imagen de RM de CFE. Obsérvese su localizacién centrada en el
quiasma y la regién hipotdlamo-hipofisaria. Estos tumores a menudo generan
quistes de gran tamano que son los verdaderos causantes de los sintomas de
HTIC y su drenaje puede ser una medida conservadora que puede generar un
dano hipotaldmico irreversible.
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Estos pacientes suelen tener larga supervivencia con numero-
sos déficits y estar sometidos a diferentes tratamientos a lo largo
de su vida y serian candidatos a equipos pedidtricos de enferme-
dades crénicas complejas.

9.8. Glioma de bajo grado pedidtrico (LGG).

Los LGG son un grupo amplio de tumores que responden a dis-
tintas histologias englobadas en los grados I y II de la WHO (as-
trocitoma pilocitico, xantoastrocitoma pleomérfico, ganglioglio-
ma, tumor neuroepitelial disembriopléstico (DNET), etcétera).
Comparten su naturaleza benigna, tendiendo en su evolucién
hacia la quiescencia, aunque no sin causar diferentes problemas
asociados a la regién que invaden del encéfalo con su crecimien-
to. Se podria decir que «sabemos que dejan de crecer, pero no
sabemos cudndo».

Su pronéstico es altamente variable segtin histologfa, patrén
de crecimiento, localizacién y posibilidad de reseccién®. Asi,
cuando el LGG se asienta sobre los hemisferios cerebelosos o a
nivel cortical, permiten una cirugia completa mejorando la su-
pervivencia y generando una baja morbilidad. Los casos de LGG
localizados en regiones cerebrales centrales o profundas, como
es el caso de las vias épticas (una localizacién tipica de los casos
asociados a neurofibromatosis), suelen ser irresecables y requieren
tratamientos médicos como quimioterapia de baja intensidad o
firmacos inhibidores de la via Raf/Ras como trametinib, dabra-
fenib o selumetinib con posibles eventos adversos gastrointesti-
nales, cardiopatia, hepatitis o problemas en los anejos cutdneos.

No son tumores que generen metastasis a nivel del SNCy en
los casos irresecables suelen intentarse secuencialmente diversos
tratamientos médicos que a menudo cronifican la enfermedad.
Sin embargo, pueden llegar a generar una alta morbilidad que
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es variable segin el drea del SNC que invadan: hidrocefalia en el
caso de alojarse en fosa posterior, epilepsia sintomidtica en el caso
de la localizacién cortical propia de DNET o ganglioglioma o
ceguera y trastornos endocrinos en el caso de los de localizacién
hipotdlamo-quiasmitica.

Figura 15. Nina de 11 afios con glioma de bajo grado hipotaldmico. Estos

pacientes a2 menudo tienen diversas secuelas neuroquirtrgicas por lo que las

decisiones de realizar una cirugfa deben ser muy reflexivas.
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10. INTEGRACION DE CUIDADOS
PALIATIVOS Y NUEVAS TERAPIAS EN
NINOS CON TUMORES CEREBRALES

10.1. Ensayos clinicos y usos compasivos.

Debido a la baja supervivencia que presentan ciertos grupos de
tumores cerebrales pedidtricos, sobre todo en la fase de recaida,
estos pacientes deberfan tener acceso a tratamientos experimen-
tales, especialmente bajo la regulacién y seguridad de ensayos cli-
nicos de fase I y fase II.

La inclusién de pacientes con un prondstico de vida acortado
o con existencia de morbilidades de base en ensayo clinico deberia
ir acompafada de su inclusién en programas de CPP*. Los nifios
incluidos en ensayos clinicos tienen sintomas de dificil control en
>70 % de los casos como ansiedad, depresién, dolor o fatiga y a
pesar de ello la inclusién en los programas de CPP es escasa®.

En fases avanzadas de la enfermedad se corre el riesgo de caer
en una fatrogenia innecesaria con la administracién de tratamien-
tos futiles o tdxicos que mengiien la calidad del final de la vida.
La discusién e individualizacién del caso en los comités de tumo-
res pedidtricos con la inclusién de paliativistas pedidtricos en los
mismos, ayudaria a una mejor toma de decisiones y una anticipa-
cién a los problemas clinicos desarrollados con la administracién
de las nuevas terapias.
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Es importante plantear a la familia que la inclusién de un tra-
tamiento bajo ensayo clinico o como uso compasivo conlleva la
necesidad de administrar tratamiento paliativo concomitante, ya
que la posibilidad de curacién es muy remota y la posibilidad de
progresién de los sintomas asociados al avance del tumor es muy
alta. Al igual, es relevante conocer las preferencias del nifio por-
que la entrada en ensayo clinico supone la realizacién de nuevas
pruebas diagndsticas o desplazamientos desde su casa a menudo
a otras provincias y todo esto podria acrecentar su sufrimiento.

Actualmente se estdn desarrollando moléculas en cierto senti-
do prometedoras a nivel preclinico, pero su grado de efectividad
en humanos es atin incierto. La preseleccion de pacientes a tra-
vés de estudios moleculares tipo secuenciacién de DNA, RNA
o patrones de metilacién estd llevando a una personalizacién de
los tratamientos. También existen moléculas con marcada pro-
miscuidad en los receptores sobre los que actiian y producen un
efecto mds inespecifico, pero en ocasiones efectivo.

Cuando un paciente se encuentra en ensayo clinico es impor-
tante acordar siempre con sus oncdlogos el inicio de nuevos trata-
mientos, ya que pueden interaccionar potencialmente con la droga
experimental y encontrarse prohibido su uso en el contexto del
ensayo. Existen igualmente muchos procedimientos que permiten
bajo un tiempo de ventana temporal su realizacién, y se debe in-
tentar conciliar la vida del nifio con los procedimientos del ensayo.

En muchos casos no existirdn ensayos clinicos abiertos o que se
adapten a las caracteristicas del paciente, en tal caso puede que exis-
tan resultados publicados que hacen referencia a efectividad y seguri-
dad del firmaco en fases iniciales, pero atin no existe una aprobacién
para dicha indicacién por parte de las agencias reguladoras. En tal
caso, puede solicitarse su administracién por uso compasivo me-
diante el visto bueno del laboratorio farmacéutico y de la AEMPS.
Aunque este mecanismo permite por lo general mayor laxitud en la



realizacién de procedimientos, se debe continuar cumpliendo con

los principios morales y cientificos asociados a su administracion.

Se aporta a continuacién Tabla 10 con las principales molé-

culas en desarrollo para tumores cerebrales pedidtricos con sus

principales caracteristicas.

Fdrmaco Diana Indicacién | Evidencia Toxicidades
Entrectinib | TRK Gliomas Aprobado por | Transaminitis,
Larotrectinib con muta- | agencias regula- | anemia, neutrope-
ciéon NTRK | doras nia, astenia, hiperu-
ricemia
Trametinib MEK Gliomas Alguno apro- | Problemas en ane-
Selumetinib | RAF bado por agen- | jos, oftalmopatia,
Cobimetinib cias reguladoras | cardiomiopatia,
Tovorafenib HTA, vémitos,
Dabrafenib Resultados de | hepatitis, fiebre
Vemurafenib fase II positivos
Crizotinib ALK/ROS1/ | Gliomas En desarrollo | Neutropenia, dia-
Alectinib MET clinico rrea pancreatitis,
Lorlatinib vémitos
Ceritinib
Regorafenib | VEGF Gliomas Resultados HTA, sangrado,
Cabozantinib de fase Il con | dificultad de cica-
Pazopanib resultados trizacién, astenia,
Bevacizumab modestos pérdida de peso
Erdafitinib FGFR Gliomas En desarrollo hiperfosfatemia,
Futabatinib clinico onicocriptosis,
tlceras, retinopatia
Lapatinib EGFR Gliomas En desarrollo Cefalea, insomnio,
Erlotinib Ependimo- | clinico anorexia, sangrados
mas
ONC201 DDR2 DIPG En desarrollo | Gastrointestinales,
DMG clinico vértigo
ONC206 DDR2 DIPG En desarrollo | Similar ONC201
DMG clinico
Ribociclib CDK4/6 Diversos Resultados de Mielotoxicidad,
Abemaciclib tumores fase I modestos. | dermatitis, gas-
Palbocilclib En desarrollo trointestinales
Continiia en siguiente pdgina

115



Sirolimus mTOR Diversos En desarrollo Infecciones, mielo-
Everolimus tumores clinico toxicidad, cefalea,
Temsirolimus vémito, problemas
de cicatrizacién,
Olaparib PARP1 Diversos En desarrollo mielotoxicidad,
tumores clinico gastrointestinales,
astenia, mareo
Omturzumab | B7H3 Diversos Resultados de | Cefalea, vémitos,
tumores fase I modestos. | fiebre, necesidad de
En desarrollo | Ommaya
Pemrolizu- Anti PD1/ Gliomas, Resultados de | Gastrointestinales,
mab, Nivolu- |PD-L1 Meningio- | fase II. Benefi- | exantema, neuro-
mab, Atezoli- mas cio en pacientes | patia, pseudopro-
zumab con MMRd gresion
Virus oncoli- | Antigenos Diversos Resultados de | Gastrointestinal,
ticos tumorales tumores fase I. Conti- | pseudoprogresion,
ntan en desa- | fiebre, astenia,
rrollo cefalea

Tabla 10. Principales moléculas en desarrollo clinico para tumores cerebrales
pedidtricos.

Los participantes de un ensayo clinico pueden sufrir el llama-
do «equivoco terapéuticor. En estos estudios, los participantes
pueden tener la esperanza de recibir un tratamiento novedoso y
efectivo para su condicién médica, pero es importante compren-
der que el objetivo principal del estudio es evaluar la seguridad y
eficacia del tratamiento en si, y no necesariamente proporcionar
beneficios terapéuticos individuales a los participantes. Los par-
ticipantes pueden tomar decisiones basadas en una comprensién
errénea de la naturaleza de la investigacién y pueden no estar
completamente informados sobre los riesgos y beneficios reales.
Tenemos la responsabilidad de proporcionar una informacién
clara y completa a los participantes, asegurdndonos de que com-
prendan plenamente el propédsito de la investigacién y las expec-
tativas realistas asociadas con su participacion.
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Al proponérsele la entrada en ensayo clinico al nifio y a su fami-
lia, es conveniente senalarle que, aunque probablemente el firmaco
no ayude a cambiar la historia natural de la enfermedad, puede
suponer aumentar el conocimiento para que otros ninos se benefi-
cien de un futuro tratamiento. Este hecho, lejos de desalentar a la
familia, puede reforzar la transcendencia de la vida del nifio.

10.2. Quimioterapia metronémica.

Existen otras estrategias terapéuticas en pacientes con tumores
cerebrales tras progresion al tratamiento estindar de la patologia,
como son los esquemas de quimioterapia metronémica. En Es-
pana, el 40 % de los nifios afectos de tumores cerebrales reciben
quimioterapia metronémica con finalidad paliativa®.

Estas terapias se basan en combinaciones de medicamentos
administrados de manera continua y secuencial. Alternan citos-
tdticos administrados por via oral como son la temozolamida,
el etopdsido o la ciclofosfamida con otros medicamentos con
efectos antitumorales como bevacizumab, talidomida, celecoxib,
hipolipemiantes, dcido valproico, 4cido retinoico o lenalidomi-
da. A menudo incluyen citostdticos intratecales. Ejemplo de estos
tratamientos es el ensayo clinico MEMMAT.

Los esquemas de quimioterapia paliativa al administrar a me-
nores dosis citostiticos suelen reducir los efectos adversos y mini-
mizar las hospitalizaciones de los pacientes con prondstico de vida
acortados y a menudo ralentizan la progresién de la enfermedad.
Siempre hay que resaltar que la quimioterapia metronémica no
tiene intencidn curativa en cualquier caso y que la familia debe
ser conocedora de esto y aceptarlo como tal.

Estos tratamientos, al administrarse de forma oral, sin necesidad
de infusiones endovenosas, interrumpen con menor frecuencia el dia
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a dia del nino enfermo. Sin embargo, la quimioterapia metronémica
a modo continuado no estd exenta de toxicidades, en su mayoria
gastrointestinales y mielotdxicas, y con frecuencia, aunque alargue
el tiempo de supervivencia, puede generar un empeoramiento de su
calidad de vida. Es en este momento es cuando debe ponerse en una
balanza los pros y contras de estas terapias, ya que deben seguir un
principio de proporcionalidad en el que los riesgos no superar a los
beneficios®. Las reducciones de dosis de tratamiento citostitico es
un recurso en aquellos pacientes en que las toxicidades son significa-
tivas, pero se aprecia una respuesta del tumor al tratamiento.

10.3. Medicinas alternativas.

La mala evolucién de ciertos tumores cerebrales, asi como la au-
sencia de tratamientos con eficacia demostrada, hacen recurrir a
las familias a una bisqueda persistente de tratamientos pseudo-
cientificos, y con frecuencia se encuentran vulnerables al charla-
tanismo o la estafa por parte de profesionales de escasa ética.

Es comin que los padres recurran a terapias homeopiticas, su-
plementos nutricionales o tratamientos basados en medicina china
o tradicional. Estos tratamientos, siempre y cuando no causen un
dano al nino, deben ser tolerados, dado que de este modo se les
permite a los padres respetar sus creencias, dar un respiro emocio-
nal, esperanza y promover en el nifio cierto efecto placebo. En el
caso de que creamos que el tratamiento pueda generar un dano al
niflo, hemos de recomendar evitarlo y en cierto punto denunciar
a los organismos colegiales a aquellos profesionales en los que esti-
memos que llevan a cabo una mala praxis con estas familias en las
que la desesperacion les lleva a tomar decisiones erréneas.

No olvidar que muchos productos de herbolarios, no por ser na-
turales, son inocuos para la salud, siendo causa de intoxicacién y a
veces de interaccidn con el tratamiento médico de base del paciente.
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Para el control de ciertos sintomas con gran componente psi-
coafectivo, como la astenia o el dolor crénico, técnicas como la
acupuntura, la musicoterapia o la relajacién, pueden ayudar a
disminuir el componente ansiosodepresivo acompanante®.

10.4. Musicoterapia.

La federacién Mundial de Musicoterapia (WEMT) define la
musicoterapia (MT) como el uso profesional de la musica y sus
elementos como una intervencién en entornos médicos, educa-
cionales y cotidianos con individuos, grupos, familias o comuni-
dades que buscan optimizar su calidad de vida y mejorar su salud
y bienestar fisico, social, comunicativo, emocional, intelectual y
espiritual. La investigacién, la prictica, la educacién y el entre-
tenimiento clinico en musicoterapia estdn basados en estindares
profesionales acordes a contextos culturales, sociales y politicos.

No estd generalizada la presencia de musicoterapeutas en los
hospitales, aunque cada vez existen mds hospitales de diversas
partes del mundo que estdn implementando programas de MT.
Existe cada vez mds evidencia de sus beneficios en diferentes uni-
dades hospitalarias como la oncologia o los cuidados paliativos
pedidtricos. Segtin varios estudios, la MT al final de la vida fa-
vorece el bienestar de los ninos y adolescentes que se encuentran
hospitalizados, reduce el nivel de ansiedad y la percepcién del
dolor, mejorando las relaciones con sus familiares®.
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11. TRATAMIENTO NEUROQUIRURGICO
PALIATIVO

Que un paciente se considere en situacién paliativa no significa que
no sea razonable la realizacién de técnicas quirtirgicas que puedan
mejorar o mantener la calidad de vida, aun sabiendo que la opcién
curativa no estd disponible. Es muy importante que el clinico co-
nozca que hay actuaciones que pueden ayudar a una mayor confor-
tabilidad y mantener el intervalo de tiempo libre de clinica.

Podemos considerar actuaciones neuroquirdrgicas en pacien-
tes en los que la morbilidad y el sufrimiento que podria generar el
proceso quirtirgico son inferiores al beneficio en el mantenimien-
to de una aceptable calidad de vida para el nifo y la familia, con
menores sintomas, menor consumo de fdrmacos depresores del
sistema nervioso, necesidad de curas u otras actuaciones.

La neurocirugfa paliativa puede ayudar a los nifos en diversos
escenarios que se exponen a continuacion.

11.1. Hidrocefalia y otras alteraciones de la circulacién
de LCR.

Las causas por las que se produce una alteracién de la circulacién
del LCR son variadas, ya sea por obstruccién directa de la misma,
por el crecimiento del tumor o por alteracién de la absorcién por
afectacién meningea en nifios con diseminacién a lo largo del
neuroeje.
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La hidrocefalia puede empeorar la calidad de vida del nifio y
necesitar dosis altas de analgésicos para controlar la cefalea, asi
como desencadenar otros sintomas de HTIC.

El modo de mejorar la hidrocefalia es habitualmente mediante
la colocacién de un DDV que debe ser una decisién reflexiva, ya
que supone una agresién quirdrgica en un nino de elevado riesgo
anestésico, sin embargo, un 9 % de los nifios con tumor cerebral
en su final de vida requieren de implantar un DDV".

Las técnicas neuroendoscdpicas son otro método para permitir
una mejor circulacién del LCR. En pacientes con obstruccién licuo-
ral, como en tumores troncoencefdlicos que colapsan el acueducto de
Silvio, gliomas dpticos o tumores intraventriculares que cierran un
foramen de Monro, un procedimiento endoscépico minimamente
invasivo puede ayudar a corregir la circulacién del LCR y normalizar
los sintomas con normalmente baja morbilidad y molestias.

Ejemplo: Soffa es una nifia de 8 afios diagnosticada de un
DIPG inoperable. Recibié radioterapia local y hubo una res-
puesta clinica y radiolégica. Sin embargo, ha ido desarrollando
una hidrocefalia (sin progresién tumoral) que le provoca sinto-
mas incapacitantes por HTIC. Precisa para su control altas dosis
de morfina y dexametasona. Considerando que el prondstico de
vida es superior a 3 meses, se decide en comité de tumores y de
acuerdo con los padres realizar una ventriculostomia.

En ocasiones se ha propuesto que en pacientes en su final de
vida portadores de DDV el elevar la presién de salida del dre-
naje pueda acortar el final de vida al precipitar un aumento de
la HTIC e inducir la muerte cerebral. Cabe recordar que NO
estdn permitidas actuaciones en el manejo del DDV encamina-
das a acortar el tiempo de vida de los pacientes, pero tampoco
a alargarlas innecesariamente, pues nuestro objetivo es cuidar y
acompanar al nifo para que tenga una muerte con el menor su-
frimiento posible para él y su familia.
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11.2. Cirugia de reduccién tumoral.

En los tumores cerebrales malignos, en el contexto de cuidados
paliativos no estdn indicadas las cirugias de reseccién tumoral.
Una cirugfa en un estado de enfermedad avanzado conlleva un
sufrimiento mayor al que ya padece el nifio y puede suponer un
punto de inflexién que precipite su fallecimiento.

Son candidatos a cirugia los pacientes con lesiones de bajo
grado, en los que la expectativa vital pueda ser relativamente lar-
ga v la reseccién tumoral no anticiparia secuelas especiales o no
existieran otros condicionamientos como desnutricién severa o
campos de irradiacién que atraviesen las zonas de craneotomia.
Una expectativa vital de varios meses es mandatoria.

Por otro lado, existen tumores cerebrales que tienden a generar
quistes tumorales que en muchas ocasiones son de gran tamano y
causan sintomas de HTIC, como en el caso de los craneofaringiomas,
que pueden beneficiarse de ser cateterizados mediante procedimien-
tos minimamente invasivos y conectados a un reservorio subcutdneo
a través del que se puede aspirar para aliviar la presién que causan en
el SNC, o instilar medicaciones antineopldsicas sin recurrir a nuevas
craneotomias y resecciones en dreas especialmente sensibles.

11.3. Curas quirargicas.

Existen pacientes en CPP con complicaciones locales de las heridas
quirtrgicas fruto de los procedimientos realizados en el pasado, como
colgajos craneales o trépanos, a través de los cuales puede existir dise-
minacién tumoral subcutdnea, que es dolorosa y altera severamente la
imagen corporal. En estos nifios, se puede valorar la reseccién de las
masas tumorales subcutdneas y el cierre de la cavidad craneal mediante
estabilizacién de craneotomias o la realizacién de craneoplastias en dlti-
mo punto, siempre y cuando la esperanza de vida sea ain prolongada.
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12. RADIOTERAPIA PALIATIVA EN
TUMORES CEREBRALES

Con el avance de la sintomatologia neurolégica conforme el tu-
mor invade estructuras sanas, la radioterapia paliativa se erige
como un recurso para el tratamiento etiolégico de los sintomas,
como el dolor o la claudicacién neurégena por invasién de es-
tructuras cerebrales.

La administracién de radioterapia paliativa debe ser un
procedimiento reflexivo y acordado entre los diferentes equi-
pos médicos, ya que no estd exento de complicaciones. Ha de
conocerse el beneficio clinico que se busca, informar adecua-
damente al paciente y a su familia de que no se trata de un tra-
tamiento curativo y valorar las potenciales complicaciones de
irradiar una cavidad cerrada y a menudo sobre la cual ya se ha
sometido con anterioridad a radioterapia pudiendo observarse
toxicidades importantes hasta en el 38 % de las irradiaciones
cerebrales paliativas y pudiendo precipitarse la muerte®. Los
efectos adversos observados mds frecuentes son las nduseas y
vomitos o el agravamiento de la sintomatologia de HTIC o
neuroldgica.

Es importante conocer la previsible respuesta del tumor a la
irradiacién, la localizacién y las dreas previas irradiadas con la
dosis equivalente soportada por el tejido para asi disminuir el
riesgo de reagudizaciones neurolégicas. Los corticoides y el be-
vacizumab pueden ser medicamentos que ayuden a controlar la
sintomatologia derivada de la edematizacién cerebral.
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La RT paliativa en pediatria es una técnica infrautilizada’. Las
barreras logisticas pueden jugar un papel en la infrautilizacién
de la RT paliativa en estos pacientes, ya que requiere coordinar
el transporte en un paciente que puede ser muy sintomdtico o
requerir personal avanzado de seguimiento y apoyo. La anestesia
diaria, en caso de ser necesaria, también puede ser un factor a
considerar, ya que puede generar problemas respiratorios o infec-
ciones en un paciente fragil.

La RT paliativa no solo se reserva para lesiones sintomadticas, sino
en aquellas con riesgo de convertirse en problemdticas, rentabilizan-
do la técnica y minimizando el volumen de irradiacién y de este
modo disminuyendo los efectos secundarios sobre tejidos sanos.

En contraste con la RT con intencién curativa, los tratamien-
tos de RT paliativos pueden precisar volimenes de tratamiento,
dosis acumulada y duracién diferentes, con el fin de minimizar
el tiempo que los ninos pasan fuera de casa y reducir las estancias
hospitalarias. En concreto, los esquemas mds utilizados son los de
20 Gy en 5 fracciones diarias 0 30 Gy en 10 fracciones.

En general, la RT paliativa puede ofrecer una oportunidad sig-
nificativa para mejorar la calidad de vida en este grupo desafiante
de pacientes. Tras revisién de la literatura, autores como Bertsch
et al. evaluaron 90 ninos tratados con RT paliativa urgente o
emergente en diversas localizaciones tumorales, y en concreto ob-
jetivaron tasas de respuesta clinica (mejoria o estabilizacién) del
85 % en casos de compresién sintomdtica de la médula espinal, y
82 % por compromiso neuroldgico intracraneal’’.

La introduccién de oncélogos radioterapéuticos en los comi-
tés de tumores y comités paliativos permitirian un mejor control
de los sintomas de nifos con tumores cerebrales y prondstico de
vida acortado.
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13. FISIOTERAPIA EN EL NINO CON
TUMOR CEREBRAL

Los pacientes pedidtricos con tumores cerebrales sufren, de for-
ma progresiva o abrupta, una pérdida de funcién que incluye
dificultad para realizar determinadas actividades y tareas, ya sean
actividades de la vida diaria o actividades sociales y deportivas,
fundamentales para el desarrollo psicofisico y afectivo del nifio.

Con el avance de la enfermedad, otras manifestaciones se ha-
cen presentes: la falta de control postural y de movimiento de los
miembros, la espasticidad, las contracturas y la rigidez articular,
asi como los trastornos sensitivos y de la percepcién. La disfa-
gia, las dificultades de la comunicacién y el dolor menoscaban
su calidad de vida y son fuentes de sufrimiento para el nifo y su
familia”.

La fisioterapia, junto con otras disciplinas como la logopedia,
la terapia ocupacional o la musicoterapia, puede jugar un papel
muy util en el equipo multidisciplinar de cuidados paliativos, en
la esfera del cuidado de la funcién (ya sea aumento de la funcién
o el retraso en su pérdida), del movimiento, el control de los sin-
tomas, etc. a lo largo de toda la evolucién.

En los nifos y adolescentes diagnosticados de un tumor cere-
bral de alto riesgo y mal prondéstico, los cuidados paliativos deben
iniciarse desde el diagnéstico. Si bien la evolucién de los sinto-
mas y de la pérdida funcional no se puede prever con exactitud,
muchas de las manifestaciones mencionadas con anterioridad
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aparecen tarde o temprano. Por eso es importante trabajar el au-
mento de las capacidades fisicas incluso si atin estin presentes.
El ejercicio fisico, de coordinacién, fuerza y movilidad, asi como
la préctica de deporte y juego ludico estdn claramente recomen-
dadas, ya que ademds favorecen que el nifio mantenga una vida
lo mds normal posible, integrado en la sociedad vy, a ser posible,
escolarizado.

Una vez se pase a una fase de declive de las capacidades, la
fisioterapia puede ayudar con técnicas especificas de tratamien-
to neuroldgico a recuperar o a enlentecer la pérdida de funcién,
entrenando el equilibrio y el control postural, fomentando el
movimiento voluntario, inhibiendo la aparicién de patrones es-
pasticos patoldgicos o rigideces articulares. Durante esta fase, se
deberdn entrenar y anticipar estrategias de comunicacion, de aseo
personal, de deglucién y otras actividades de la vida diaria. Es
el momento de contar con la familia, de entrenar estrategias de
cuidados. Esto les involucrard en el cuidado del nifio y les hard
sentirse ttiles y participes del proceso.

En la tltima fase en la que la pérdida de funcién es casi abso-
luta y la postracién en cama domina, el fisioterapeuta puede ofre-
cer técnicas de movilizacién pasiva y activo-asistida, estimulacién
multisensorial, verticalizacién, masaje, fisioterapia respiratoria,
técnicas de electroterapia y termoterapia analgésica, terapia pos-
tural, etc., encaminadas a controlar el dolor, evitar la aparicién de
tlceras por dectbito, el estrenimiento y problemas respiratorios
como las neumonias por aspiracién o atelectasias, entre otros’.

Todas estas técnicas de fisioterapia deben ser balanceadas de-
pendiendo del momento de vida del nifo. En algunas situaciones
los padres, cargados de amor y buenas intenciones, pueden es-
tablecer un calendario de ejercicios y actividades con demasiada
carga para el estado del nifio.
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