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Resumen

El sindrome de compresion medular se encuentra
entre una de las emergencias oncolégicas mas
frecuentes a las que se enfrentan los médicos en el
abordaje clinico del paciente con cancer y que cursa
con déficits neurolégicos agudos. Alrededor de dicha
entidad clinica se ha instaurado un debate respecto
al abordaje terapéutico mas apropiado. No obstante,
estudios retrospectivos no han logrado establecer
un protocolo claro de tratamiento y las distintas
técnicas terapéuticas no han mostrado diferencias
significativas en el prondstico a corto y largo plazo.
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Abstract
Spinalcordcompressionsyndromeisoneofthemost
frequent oncologic emergencies that physicians
face in the clinical approach of the patient with
cancer that curses with acute neurological deficit.
Around this clinical entity has been established
a debate about the more appropriate therapeutic
approach; however retrospective studies have
failed to established a clear protocol of treatment
and the different therapeutic techniques haven’t
shown any significant differences in prognosis in
short and long term.
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Introduccion

Los neuroblastomas son el tumor por antonomasia
de la edad pediatrica, de ellos el 90% se describen
antes de los 5 afios (!). A nivel internacional se
reporta como el tumor sélido extracraneal mads
frecuente en la infancia y el cuarto en frecuencia si
se toma en cuenta tumores no solidos (leucemia) e
intracraneales (*?). Los mismos se desarrollan a partir
del eje simpatoadrenal y presentan diseminacién
tanto linfdtica como hematégena. La mayoria de
los neuroblastomas son esporddicos, no obstante
se han descrito factores genéticos asociados (ALK,
Phox2B, entre otros) (*). Del mismo modo en el
abordaje clinico se han descrito factores bioldgicos
relacionados con el prondstico. El caso mds conocido
es la amplificacién del N-MYC, que funciona como
un regulador de la transcripcion. (>7 %)

El sindrome de compresién medular (SCM) engloba
todasaquellas manifestaciones neurolégicas que puede
llegar a presentar un nifio con un tumor primario
paraespinal, tal es el caso muchos neuroblastomas
(19). Esto se da mediante la invasion del tumor a través
del foramen medular que en consecuencia puede
desplazar, atrapar o invadir la médula espinal o las
raices nerviosas que salen de esta ().

El diagnéstico temprano y oportuno del SCM cobra
importancia debido a que este es considerado una
emergencia oncoldgica, debido a su potencial de
causar un dafo neurolégico irreversible e incluso
comprometer la vida. Del mismo modo en el abordaje
del paciente con neuroblastoma que se presenta con
un SCM es importante delimitar el comportamiento
biolégico del tumor, pues como se verd, en muchos
casos el prondstico se encuentra estrechamente
relacionado a esto. (*?)

Dentro de la etiologia del SCM en la edad pediatrica,
la mds comun es el neuroblastoma. Otras causas
pueden ser: Sarcoma de Ewing, sarcoma de tejidos
blandos, tumor de Wilms, sarcomas 0seos, etc. (19).
El neuroblastoma dentro de su localizacién primaria
suele encontrarse a nivel retroperitoneal, sin embargo
puede ser encontrado desde el cuello hasta la regién
pélvica siguiendo la cadena ganglionar simpatica (*3).

Fisiopatologia

Las células tumorales pueden diseminarse por
distintas vias. Los neuroblastomas lo mas comun
es la invasidn a través del foramen vertebral.
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En otras ocasiones la invasién se da desde el
tumor primario hacia la columna vertebral, por
via hematégena o por contigiiidad. En estas
circunstancias lo que sucede es un crecimiento del
tumor que genera desplazamiento del saco dural, esto
lleva a compresién debido al crecimiento tumoral,
colapso del cuerpo vertebral y demas mecanismos
de invasién, fragmentos de hueso puedan entrar
al espacio epidural. La invasiéon también se puede
producir por metastasis intramedular o por invasién
de masas que se encuentran en tejidos blandos
que llegan al canal medular por los agujeros de
conjuncion. (*o1).

Todo lo anterior produce una estasis sanguinea por
disminucién del fluyjo, tanto venoso como arterial.
Uno de los principales afectados es el plexo venoso
epidural, ya que sufre estenosis y obstruccidn,
que genera dafo neuroldgico. Ademds se da una
hipertension venosa, generando edema vasogénico a
nivel de la sustancia blanca, que se continda con una
disminucién ain mayor del flujo de las arteriolas de
la sustancia blanca produciendo isquemia o infarto
en la médula espinal y un mayor dano neural (**).
En el edema vasogénico a nivel de la sustancia blanca,
también intervienen citoquinas, neurotransmisores y
mediadoresinflamatorioscomoelfactordecrecimiento
vascular de endotelio (VEGF) y la prostaglandina E2,
que ayudan a perpetuar el edema. Al final, debido a la
isquemia producida, se genera edema citotéxico y la
consecuente muerte neuronal (1> %)

Abordaje Clinico

Los tumores intraespinales en la edad pedidtrica son
un grupo heterogéneo en términos de localizacién
e histologia. Los tumores extradurales conforman
aproximadamente un 50% de ellos. Los mds comunes
son los neuroblastomas, e invaden la médula en un
5-15% de los casos. La descompresion temprana de la
médula es lo mds importante en estos pacientes, pues
se trata de una emergencia oncoldgica (*>¢)

Los pacientes con SCM son sintomaticos en un 50-65% de
los casos, sin embargo aquellos que debutan con un SCM
sintomatico son el 5% de los casos. (*?) El tratamiento
SCM en pediatria atn es discutido a través del mundo. Se
proponen diferentes técnicas quirtrgicas, quimioterapia,
radioterapia y el uso de esteroides, no obstante todas
poseen ventajas y potenciales efectos adversos. (V)
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Fig. 1. Neuroblastoma con extension toracica en varios nive-
les RMN T2 ("2)

El SCM sintomadtico se define como la presencia de
paraplejia o incapacidad motora funcional de las
extremidades, dolor neuropético (56%), disfuncién
del vaciamiento vesical (44%), pérdida del manejo
de esfinteres o sensibilidad cutdnea, constipacién
(34%). El signo mas temprano en este grupo es el
déficit motor de miembros inferiores (81,1%) y la
disminucion de la sensibilidad cutdnea en miembros
inferiores (58%). (1% 1920:21)

En un estudio a gran escala realizado en el 2010, se
evalué aproximadamente a 523 pacientes con tumores
neuroblasticos, de los cuales 86 desarrollaron algin
tipo de complicaciéon neurolégica. La mds comun
de estas fue la compresién medular, que se presentd
en 49 (9,4%) de los pacientes; de este grupo, 13, 9y
22 desarrollaron complicaciones leves, moderadas y
severas respectivamente. Los sintomas mas frecuentes
fueron pérdida del control de esfinteres (52,3%) y
pérdidas sensitivas (43,2%) (*"*?). El promedio de edad
de los pacientes rondé los 3,3 anos en este estudio, pero
el 63% eran menores de 18 meses y la distribucién por
género masculino:femenino fue 1,6:1. El periodo de
latencia entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico
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fue de 60 dias. Al hacer la distribuciéon por edad, se
noté cémo los niflos menores de 18 meses tuvieron
una duracion de los sintomas mds corta que el grupo
de ninos mayores. (')

La presentacion clinica antes descrita, es sin embargo,
solo una pequena parte de la muy amplia gama que existe.
Trahair et al en una serie de reporte de casos informan
sobre un caso de un niflo que se presenta por una masa
bilobulada en la regién paraespinal tordcica asociada a
cambios en el habito intestinal, asi mismo la presentacion
puede ser tan atipica como un simple cambio en la
postura de los miembros inferiores. (Figura 1)(***)

Tratamiento

Las guias para el manejo del SCM hacen énfasis
en que el abordaje de estos pacientes se debe hacer
mediante un equipo multidisciplinario donde se
incluya oncologia pediatrica, neurocirugia, ortopedia,
radiologia y patologia. Es vital el tratamiento de inicio
temprano, pues se ha demostrado que el porcentaje
de recuperacién neurolégica total aumenta cuando el
curso de la enfermedad es menor de 4 semanas. (1°2%)

La quimioterapia de emergencia que se debe usar serd
un esquema de bajo riesgo. No obstante el tratamiento
subsiguiente deberd modificarse con base en el
comportamiento genético, biolégico y patolédgico
de la enfermedad. La descompresion quirtrgica, se
recomienda en aquellos casos que se presentan con
pardlisis severa, o rapida progresiéon de sintomas.
Del mismo modo la cirugia a mostrado ser ventajosa
respecto a la quimioterapia para aquellos tumores
maduros con poca respuesta quimioterapeutica. (** %)

Aquellos pacientes que se presentan con invasion
medular, pero asintomaticos, no se considerardn una
emergencia y por lo tanto el tratamiento quirdrgico
inicial se puede diferir. En estos casos el tratamiento
de eleccion serd la quimioterapia con base en la
estratificacion de riesgo de la enfermedad. (*)

Burca et al en el 2010 no reportaron diferencias
en cuanto a la mejoria de los sintomas en
pacientes tratados con radioterapia, laminectomia
o quimioterapia. Sin embargo si se reportaron
secuelas tardias importantes con la laminectomia
y la radioterapia, de modo que esta ultima en la
actualidad se usa rara vez, desde el advenimiento de
la quimioterapia como tratamiento inicial.
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De modo que se sostiene la idea de que el diagnéstico
temprano, asi como un abordaje adecuado es critico
para impedir las secuelas a largo plazo en estos
pacientes (*”%’). El promedio de supervivencia a 5 anos
no fue estadisticamente significativo al compararse
con el resto de pacientes con neuroblastomas, y
fue de 44%. Sin embargo, el prondstico arrojé datos
importantes, donde sdlo el 53,1% no present6 ningin
tipo de déficit motor o sensitivo, mientras que un
24,5% experimentd secuelas a largo plazo, un 16,3%
curso con vejiga neurogénica y escoliosis se encontré
en un 12,2% (V)

El protocolo NB90-NB2004 para neuroblastomas
recomienda iniciar el tratamiento del sindrome de
compresion medular con neurocirugia, quimioterapia
o radioterapia (2400 cGy en el manejo inicial).
Ademads, se recomienda administrar dexametasona
concomitante en una dosis de 0,15 mg/kg, siempre
y cuando se haya excluido la presencia de linfomas
mediante marcadores tumorales, estudios de
imagenes y evaluacién de la médula ésea (*#2%)

En un estudio aleman describe como un 4,7% de
los pacientes con SCM sintomadtico, y de manera
interesante se observo que eran los mds jévenes del
estudio con una media de edad de 9 meses. También
se vio que los pacientes con sintomas presentaban
una histologia mas favorable (*®). De los 99 pacientes
incluidos 52 fueron a cirugia de emergencia y 47
recibieron quimioterapia neoadyuvante. Entre los
que fueron a cirugfa, 21 fueron a laminectomia y 31
a laminotomia sin encontrar diferencias entre ambas
técnicas con respecto a evolucién de los sintomas.
Sélo en 18 pacientes se logré una reseccion total
del tumor. (**%°). De los 47 pacientes que tuvieron
quimioterapia como primera linea, 24 se expusieron
a un protocolo intensivo basado en cisplatino,
etopdsido y vindesina; 1 paciente recibié dacarbazina,
doxorrubicina, ifosfamida y vincrisina. Los nifios
restantes fueron tratados con un esquema menos
agresivo basado en ciclofosfamida, doxorrubicina y
vincristina. Después del tratamiento con quimioterapia,
30 pacientes obtuvieron una mejoria en sus sintomas,
alcanzando un 64% muy similar al 69% logrado con
cirugia, esta leve ventaja no fue estadisticamente
significativa. Los glucocorticoides por su parte si
mostraron una diferencia significativa donde el grupo
sin dexametasona alcanzé un 62% de mejoria, mientras
quienes si los usaron llegaron a un 88% (**'¥)
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Se propone por tanto que aquellos con bajo riesgo
pueden ser sometidos a cirugia, mientras que los
de riesgo moderado o alto se beneficiarian mas de
quimioterapia como paso inicial, sin embargo ésta
es s6lo una hipdtesis alternativa que tendra que ser
probada en futuros estudios. (¥ 30 313233 34)

Pronostico

El prondstico en este tipo de tumores suele ser
individualizado, ya que hay que tomar en cuenta
los factores propios de la persona, asi como las
caracteristicas especificas del tumor. (*°) A nivel
neurolégico, el prondstico va a depender del estado
especifico en el que se encuentre el paciente al
momento de hacer la intervencién, asi como del
tiempo que lleve presentando la compresion medular.
Es peor cuando el paciente presenta pardlisis,
disfunciéon autonémica y pérdida del control de
esfinteres. La intervencién oportuna es de gran
importancia ya que las posibilidades de recuperacién
disminuyen cuando han pasado mas de 24 horas
desde el fendmeno compresivo hasta que se da la
intervencion terapéutica (*°).

Estudios recientes han mostrado tasas de efectos
adversos a largo plazo severamente altas que oscilan
entre un 60 y un 75% de los pacientes. (*?). Dentro
de estos efectos a largo plazo, se debe considerar que
no todos estardn estrechamente relacionados a la
enfermedad, sino en gran parte tendrdn que ver con
el tratamiento. Se ha visto que los méds frecuentes son
déficit motor, espasticidad, cifoescoliosis, disfuncion
vesical, constipacién, déficit sensitivo, falla para
progresar y dolor neuropético. (*)
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