
GLIOMAS DEL TRONCO DEL ENCÉFALO EN  LA EDAD PEDIÁTRICA 

¿Podemos predecir el diagnóstico patológico  

mediante resonancia magnética? 

Laura María Fernández Calzado, Lucía Nuria Izquierdo Palomares,
Josefina Vicente Rueda, Raquel Muñoz Sánchez, Ángela Garrido Gallardo,
Oxibel del Valle Palacios Girón .

Hospital Universitario Reina Sofía de Córdoba 



ÁExaminarlas característicasde los gliomasdel tronco del encéfalo
encadasecuenciadeRM.

ÁAnalizarsi la RM permite predecirel diagnósticopatológicode los
gliomasdel tronco del encéfaloen la edad pediátrica analizando
aquellascaracterísticasque orientan a tumor de bajo y de alto
gradohistológico.

ÁDeterminarqué secuenciasde RM aportan más informaciónen la
caracterizacióny diferenciación de los tumores de alto y bajo
grado.

Material y método

Estudioobservacionalretrospectivode concordanciadiagnósticade
tumoresdel troncodel encéfaloentre RMy Anatomíapatológica.

Lossujetosdel estudiosonniñosdiagnosticadosdegliomasdel tronco
del encéfaloen el HospitalUniversitarioReinaSofíade Córdobadesde
el año2007hastala actualidad.

Lasvariablesrecogidasse han obtenido de las historiasclínicas,los
informes anatomopatológicosy la cuádruplelectura de los estudios
de RM por tres radiólogas pediátricas y una residente de
radiodiagnósticode4º año.

Objetivos



Gliomas del tronco del encéfalo 
en la edad pediátrica

Los tumores del tronco del encéfalo representanel 10-15% de los
tumores pediátricosdel sistemanervioso central. En el tronco del
encéfalo,los gliomasde bajo grado son los tumores cerebralesmás
frecuentesen niñosy representanaproximadamenteel 30%de todos
lostumorestroncoencefálicos, siendolosgliomascircunscritosmucho
más comunesque los gliomas difusos de bajo grado, con menor
propensióna la transformaciónmalignaqueen la edadadulta.

Entre los gliomasde alto grado,el glioma difuso de la línea media
H3K27 mutado, anterior glioma pontino intrínsecodifuso (DIPG),es
el tumor del troncoencefálicomásfrecuenteen la infancia.

En la 5ª edición de la clasificación de los tumores cerebrales
publicadospor la OMS en el año 2021, los gliomasdifusosse han
dividido por primera vez en adultos y en niños, como reflejo de las
evidentesdiferenciasclínicasy moleculares. Así,la última clasificación
de losgliomasdifusosenniñosesla siguiente:



Clasificación de los gliomas difusos en niños

(OMS 2021)

Gliomas difusos de alto grado

ÅGlioma difuso de la línea media H3K27M mutado (incluye el 
anterior DIPG). 

ÅGlioma hemisférico difuso H3G34 mutado. 

ÅGlioma de alto grado de tipo pediátrico difuso H3 natural e IDH-
tipo natural. 

ÅGlioma hemisférico de tipo infantil. 

Gliomas difusos de bajo grado

ÅAstrocitomadifusoalteradopor MYBo MYBL1.

ÅTumorneuroepitelialpolimorfo juvenildebajogrado(PLNTY).

ÅGliomadifusodebajogradovíaMAPKalterado.

ÅGliomaangiocéntrico.



Gliomas difusos del tronco del encéfalo 
en niños

Suelenpresentarseen la primera décadade la vida,pero también
puedenapareceren la edadadulta.

Los síntomas suelen tener una duración breve (de semanas
normalmente) con la triada típica de afectación asimétrica y
bilateral de parescraneales(sobre todo del VI y VII seguidopor
paresbajos),vías largas(hiperreflexia, debilidad e hipoestesia) y
signos cerebelosos(ataxia y disartria). Puede aparecer cefalea
cuandocoexistehidrocefaliasupratentorialobstructiva.

Presentanun lento crecimientocon tendenciaa migrar a lo largo
de lostractosde la sustanciablanca.

Estos tumores tienen mal pronóstico, con una mediana de
supervivenciade menos de 1 año y una tasa de supervivencia
generala 2 añosinferior al 10%.



El glioma difuso de la línea media H3K27 mutado es un tumor
infiltrante cuyo nombre incluye diferentes mecanismospara la
pérdidade la trimetilaciónde H3K27, ademásde lasmutacionesde
H3K27. Afectaa genesquecodificanlasvariantesde histonaH3.3 y
H3.1, conreemplazode la lisina27por metionina(K27M).

LamutaciónH3.3 aparecetambiénen otros gliomasmalignosde la
líneamedia,mientrasque la H3.1 esexclusivadel gliomadifusode
la líneamediaH3K27 y puedeasociarsea la mutaciónACVR1. Otra
mutaciónfrecuenteesla queafectaal genTP53.

Estostumoressuelenestarubicadosen el tronco del encéfaloo la
protuberancia, pero pueden localizarse en el tálamo (donde
puedenserbitalámicos) u ocurrir en cualquierotro lugara lo largo
de la línea media cerebral o la médula espinal. La apariciónen
otros sitios,comoel hipotálamo,la regiónpinealo el cerebelo,rara
vezsehadescrito.



El diagnóstico se basa en la valoración por RM cerebral. Sin
embargo,no es infrecuenteque la primera pruebade imagensea
unatomografíacomputarizadade cráneosincontrasterealizadade
forma urgente, donde puede verse desde una gran masa
infratentorial que esté ocasionandohidrocefalia supratentorial
hastapasarcompletamentedesapercibido.

En la evaluacióninicial se realizaráRM craneal con contraste y
secuenciasvolumétricasparanavegaciónT1 y 3DFLAIR,y estudios
avanzadosde espectroscopiay perfusión en RM de alto campo,
siemprequeseaposible.

Entumorescercanosa áreaselocuentes,serealizarátractografíay
estudiosfuncionalesconRMparaplanificaciónquirúrgica.

Diagnóstico



Lascaracterísticasde imagenpor RM del gliomadifuso de la línea
media H3K27M mutado correspondena las del anterior glioma
pontino intrínsecodifuso(DIPG).

Se manifiesta como una infiltración difusa con epicentro en la
protuberancia, afectandoa másdel 50%de la misma,provocandosu
expansióntumoral y pudiendoenglobara la arteriabasilar.

Estípica la hiperintensidadde señalen secuenciaspotenciadasen
T2, aunque en secuenciasT2-FLAIRes variable. En secuenciasT1
suelenserhipointensos.

Habitualmente no captan contraste, aunque en algunoscasosse
observanáreasnecróticasconcaptaciónenanillo.

La difusión también es variable. Algunosestudioshan propuesto
que los valoresde ADCsepuedenutilizar parapredecirde forma no
invasivael estadomutacionalH3K27M en los gliomasdifusosde la
líneamedia.

Los valores mínimos de ADC y ADC peritumoral parecen ser
significativamentemás bajos en los gliomasH3K27M mutados en
comparacióncon los gliomasH3K27M wild type. Sinembargo,existe
variabilidaddel valordeADC.



LaRMespinalestáindicadaparadescartarmetástasis.

Labiopsiase realizacuandolascaracterísticasradiológicasno son
las típicas descritas anteriormente y por tanto existen dudas
respectoa la posibilidaddiagnósticade otros tumores localizados
enel troncodel encéfalo.

El procedimientorecomendadoes la biopsia esterotáxica. Éstaes
una prácticarelativamentesegurapero no exentade riesgos,con
un alto rendimientodiagnósticoen cuantoa la obtenciónde tejido
tumoral.

Deberealizarseen un centro de alto nivel dondeel procesamiento
de la muestrasepuedapreservaren condicionesóptimasy cuando
la situación del paciente lo permita. La biopsia también está
indicadadentro del marcodeun ensayoclínico.



Elmanejode estostumoresescontrovertidodebidoa suaspectodifuso,
a lasconsecuenciasde una cirugíamásagresivay al dudosoefecto de la
radioterapiaen la supervivenciaglobal del paciente. El tratamiento de
cadapacientedebeserindividualy de formamultidisciplinar.

Eltratamiento consisteen la cirugía,la quimioterapiay la radioterapia. La
neurocirugía intentará la resección quirúrgica más amplia posible
teniendoen cuentala seguridaddel paciente.

Labiopsiao resecciónsubtotal/parcialpodríaconsiderarsesólo en casos
sintomáticosno candidatosa resecciónquirúrgicamásextensapor edad
o comorbilidad.

Tanto en la biopsia como en la cirugía se utilizan las técnicas de
localizaciónintraoperatoriadisponibles(ecografía,navegación).

El ácido 5-aminolevulínico (5-ALA)es un medicamentoen polvo para
suspensiónoral de color blanquecino,el cualmediantefluorescenciatiñe
y permite visualizarlos tejidos malignosdurante la cirugía del glioma
maligno(gradoIII y IV de la OMS),en manosde cirujanosque tenganun
exhaustivo conocimiento de la anatomía funcional. Su uso está
consideradoen pacientescon áreasde captaciónde contraste en RM
paraguiarla toma de muestrasparadiagnósticoanatomopatológico. Una
de lasformascomercializadasy usadasen nuestrohospitalesel Gliolan®.

Manejo, tratamiento y control evolutivo



Trasla cirugíao la biopsia intraoperatoria, está indicado realizar
unaRM de control en las72 horaspost-intervención, paravalorar
el grado de resección y posibles consecuenciasque puedan
requerir tratamiento.

LoscontrolesradiológicossedebenrealizarenRMdealto campo.

Se realizará una RM cerebral de control a los 3 meses de la
finalizacióndel tratamiento completo, incluido la adyuvanciacon
radioterapiay/o quimioterapia encasodeadministrarse.

Loscontroles posterioresde RM se llevarána caboa criterio del
facultativo responsablecada 3-6 mesesdurante los primeros 5
años, según la situación clínica del paciente o la presenciade
progresiónclínicao radiológica.



Endeterminadoscasosse contemplala posibilidadde realizarun
control conRMen 2-3 meses,mientrasseconsiderael tratamiento
quirúrgico,paraobservarel comportamientodel tumor.

Laspruebasde MedicinaNuclear(PET-TCcon 18F-DOPAo SPECT-
TCcon 201Talio cloruro, en casode lesión próxima a los núcleos
estriados) pueden utilizarse para la identificación de áreas de
transformaciónmalignaversuscambiospost-tratamiento.

La radioterapia es el único tratamiento que ha demostrado
detener de manera transitoria el curso de la enfermedad, con
mejoríade lossíntomasdel paciente,en aproximadamenteun 80%
de pacientes, retrasando su progresión durante unos meses.
Consisteen la radioterapia focal dirigida al tumor con 50-60 Gy
fraccionadosa lo largode 6 semanaso alternativamenteunapauta
hipofraccionadade33-40Gyen tressemanas.



Sehan intentado diferentesesquemasde quimioterapiay agentes
biológicos,pero ningunoha demostradoefectividadal diagnóstico
ni ensituacionesdeprogresióntumoral.

En la progresión,el único tratamiento paliativo eficaz es la re-
irradiación focal en los pacientes con respuesta a la primera
radioterapia,y queéstasehayamantenidoal menos6 meses.

Por el mal pronóstico de la enfermedad y la ausencia de
tratamiento curativo se recomiendaque a estospacientesse les
ofrezcala posibilidadde participaren ensayosclínicossiempreque
seaposible. EnEspañael grupode trabajo de tumoresdel SNCde
la SEHOPestárelacionadocongruposinternacionalescomola SIOP
Europa o el consorcio ITCC,además de colaborar con otras
institucionesen Europay EstadosUnidos,paraque loshallazgosde
los nuevosensayosclínicosrealizadosen otras partes del mundo
seanconocidosy puedanllegara nuestropaís.



Presentación de  casos

A continuaciónpresentamos10 casosde tumoresdel tronco del
encéfalo diagnosticadosen nuestro hospital desde el año 2007
hastala actualidad.

Sedescribenlasmanifestacionesclínicas,los hallazgosen pruebas
de imagen, el diagnóstico de presunción o el diagnóstico
confirmado por estudio anatomopatológico y el manejo
terapéutico.



Caso 1
Niñade 8 añosy 8 mesesque presentainestabilidady mareocon
dificultad para la movilidad del cuello. Asociadiplopía, marcha
inestable,hablapocofluiday dificultadparala deglución.

Figura1. Secuenciasen plano axial T1: sin contraste (A) y con contraste (B y C). Masa sólida en el tronco del
encéfaloqueafectaa la protuberanciay el bulbo raquídeo. Eshipointensaen secuenciasT1 y tras la administración
decontrastemuestraun realceheterogéneo.

Figura2. SecuenciasT1 concontrasteen planoscoronal(Dy E)y en planosagital(F). Lalesiónestáobliterandoel
acueductode Silvioy el IV ventrículo,provocandohidrocefaliasupratentorial. Presentamínimo contactocon la
arteriabasilary conambasarteriasvertebrales.
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Caso 1 Niñade 8 añosy 8 mesesquepresentainestabilidady mareocon
dificultad para la movilidad del cuello. Asociadiplopía, marcha
inestable,hablapocofluiday dificultadparala deglución.

Figura3. SecuenciaDPen planocoronal(G),secuenciaFLAIRen planoaxial(H)y secuenciasde difusión(I: valorde
b alto, J: mapaADC). Lalesióneshiperintensaen secuenciaspotenciadasen T2 y contieneáreasheterogéneasen
la regiónmásposteriordel tumor. Enel estudiode difusión,dichasáreasmásheterogéneasmuestranmoderada
restricciónen lassecuenciasdedifusión.

El estudio de perfusión mostró un aumento del volumen sanguíneocerebral
relativoen la masaconrespectoal parénquimacerebralsano.

El tratamiento inicial fue dexametasonay colocaciónde válvula de drenaje
ventricular.
Eldiagnósticode la biopsiaintraoperatoriafue de gliomade tronco de alto grado
conatipiasy necrosisvascular.

El estudio inmunohistoquímico fue el siguiente: IDH-1 (mutación R123H)
negativa; BRAF(mutaciónV600E) negativas; H3.3 (mutaciónK27M) con intensa
positividadnucleardifusa; p53 con positividadnuclearen <10 % de las células
tumorales; Ki-67 (MIG-1, índicede proliferacióncelular)con positividadnuclear
en> del 30-40%de lascélulastumorales.
Eldiagnósticodefinitivo fue degliomadifusode la líneamediaH3K27M positivo.

No recibió tratamiento con radioterapiani quimioterapiay falleciócon 8 añosy
10meses(2 mesestrasel diagnóstico).

G H I J



Caso 2 Niña de 6 años y 4 meses que presenta fiebre y vómitos
autolimitados junto con marcha atáxica, lateralizacióndel cuello
haciala derechasinlimitaciónde la movilidady cefalea.

Figura1. Planossagitalesde secuenciasT1 sin contraste(A)y concontraste(B). Procesoexpansivosituadoen la
hemiprotuberancia izquierda que rodea la arteria basilar en un 40% aproximadamente, se extiende
anteriormentehaciael mesencéfalo,posteriormentehaciael pedúnculocerebelosoizquierdoy comprimeel IV
ventrículo sin ocasionarhidrocefaliasupratentorial. Eshipointensoen las secuenciaspotenciadasen T1 y no
muestrarealcetras la administracióndecontraste.

Figura 2. SecuenciasDP en planos axial (C) y coronal (D). Dicho tumor es hiperintenso en
secuenciaspotenciadasenDPy contieneáreasinternassugestivasdenecrosis.
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Caso 2 Niña de 6 años y 4 meses que presenta fiebre y vómitos
autolimitados junto con marcha atáxica, lateralizacióndel cuello
haciala derechasinlimitaciónde la movilidady cefalea.

Figura 3. Planos axiales de difusión (E: valor alto de b , F: mapa ADC). En las secuencias de 
difusión la masa mostraba restricción a la difusión.  

En el estudio de perfusión, la masa mostraba disminucióndel volumen sanguíneo
cerebral relativo. El estudio de espectroscopiapuso de manifiestoaumento del ratio
colina/creatinay un picode lactato.

Seintervinoquirúrgicamenterealizandounaampliaextirpacióntumoral.

Eldiagnósticoanatomopatológicofue de un astrocitomadel ánguloponto-cerebelosoy
tronco cerebralde alto grado,con elevadaactividadmitótica e índicede proliferación
celular que alcanzael 80 % de las célulastumorales (GradoIV de la OMS2007). La
neoplasiaexpresap53 en la mayoría de las células tumorales, así como CD 99, la
expresiónde IN11 se encuentramanteniday no hay positividadde IDH-1. VEGFse
expresadébil y focalmenteen las célulastumorales. EGFR-1 es negativoen todas las
célulastumorales.

Tras la confirmación histológica de DIPG, recibió tratamiento con Bevacizumab,
Temozolomidametronómicay radioterapia.

Presentóprogresióny falleció a los 7 añosy 8 mesesde edad (al año y 4 mesesdel
diagnóstico).

E F



Caso 3
Niña de 7 años y 6 mesesque debuta con cefaleafrontal de 10 días de
evolución, vómitos matutinos y cansancio. Antecedente quirúrgico de
estrabismo,ahorarecurrente.

Figura 1. SecuenciasT1 sin contraste en los planos axial (A), sagital (B) y coronal (C). Masa expansiva
protuberancialqueseextiendelateralmentehaciael ángulopontocerebelosoizquierdoy haciaambospedúnculos
cerebelosos(más hacia el izquierdo),y caudalmentecomprime el bulbo raquídeo. Se muestra hipointensaen
secuenciaspotenciadasenT1.

Figura2. SecuenciaFLAIRen planoaxial(D)y secuenciasDPen planoaxial(E)y coronal(F). Lalesióncontactaen >
de un 50%conla arteriabasilary comprimeel IVventrículoprovocandohidrocefaliasupratentorial. Ensecuencias
potenciadasenT2-FLAIRy DPeshiperintensaconalgunasáreasinternashetrogénease hipointensas.
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Caso 3
Niña de 7 años y 6 mesesque debuta con cefaleafrontal de 10 días de
evolución, vómitos matutinos y cansancio. Antecedente quirúrgico de
estrabismo,ahorarecurrente.

Figura 3. Secuencias de difusión: valor de b alto (G) y mapa ADC (H). En las 
secuencias de difusión no muestra restricción. 

Tras la administración de contraste no mostraba realce. En el estudio de espectroscopia mostró 
aumento de la relación colina/creatina y un pico de lactato. 
Estos  hallazgos  fueron  compatibles con  DPIGno  susceptible  de  intervención  quirúrgica.
Fue tratada como tal, con radioterapia,  quimioterapia (Temozolamiday Bevacizumab) e 
hipertermia. 
El tumor progresó y finalmente la niña falleció al año y un mes del diagnóstico (a los 8 años y 8 
meses). 

Figura 4. Secuencias sagital T1 sin contraste (I), axial DP (J) y coronal DP (K). Estudio de control donde se observa 
aumento de la masa con mayor componente infiltrativo por progresión tumoral. 
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Caso 4 Niña de 7 años y 2 meses que presenta fiebre, conjuntivitis izquierda, 
astenia intensa y tendencia al sueño. Sospecha clínica de encefalitis.

Figura1. SecuenciasDPen plano axial (A) y en plano coronal (B). SecuenciaFLAIRen plano sagital(C). Lesión
mesencefálicay periacueductal, bien delimitada que no produce efecto masa ni provoca hidrocefalia. Es
hiperintensaensecuenciaspotenciadasenT2-DPy FLAIR.

Figura 2. Secuencias de difusión: valor 
de b alto (D) y mapa ADC (E). La masa no 
muestra restricción en las secuencias de 
difusión. 

Tras la administración de contraste no muestra realce y en el estudio de perfusión tampoco 
presentaba aumento del volumen sanguíneo cerebral relativo. 
En el estudio de espectroscopia mostraba pico de lactato e índice de colina/creatina de 2.65. 

Se diagnóstico como un posible glioma del tronco del encéfalo de bajo grado. 
No se realizó biopsia y tampoco recibió tratamiento. 
La niña actualmente está viva y el tumor no ha mostrado cambios significativos. 
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Caso 5 Niña de 3 años con clínica de pérdida de peso por anorexia intensa y 
trastorno del comportamiento con conducta agresiva. 

Figura1. Secuenciasen planoaxialFLAIR(Ay B)y DP(C). Lesiónexofíticaque implicala parte másposteriore izquierda
del mesencéfalo,la protuberanciay el bulboraquídeo,y queseextiendepor el pedúnculocerebelosoizquierdohaciael
hemisferio cerebelosoipsilateral. No provoca hidrocefalia supratentorial. Muestra hiperintensidad de señal en
secuenciaspotenciadasenT2-FLAIRy DP.

Figura2. Secuenciasdedifusión: valordeb alto (D)y mapaADC(E).
Enlassecuenciasdedifusiónla lesiónno muestrarestricción.
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