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Guia de Orientacion para la Valoracidn de la Discapacidad en Pacientes con Tumores Cerebrales

PRESENTACION

El objetivo de esta Guia es proporcionar informacion util y actualizada sobre las
secuelas de los tumores cerebrales y todos aquellos aspectos médicos, psicoldgicos y sociales
que pueden comprometer la independencia funcional y la participacién en la comunidad de
las personas afectadas.

El daiio generado por un tumor cerebral es muy variado y depende de su localizacion,
el tipo de células implicadas y otros multiples factores que hacen imposible determinar su
alcance mediante un unico patron general. Las secuelas pueden deberse tanto al tumor
mismo como a los tratamientos que el paciente haya recibido o la medicacion que esté
utilizando. A pesar de ello, todas las personas con tumor cerebral y sus familias tienen en
comun que han de adaptarse a un hecho imprevisto que va alterar el desarrollo normal de
sus vidas, desde el momento mismo del diagndstico.

Evaluar adecuadamente como se manifiesta ese impacto es competencia de los
Centros Base de Valoracion y Orientacion a personas con discapacidad de la Comunidad de
Madrid, que dependen de la Consejeria de Politicas Sociales y Familia. El reconocimiento
legal de la discapacidad activa una proteccion social singular en el ejercicio de los derechos
de las personas. Da acceso a mecanismos de apoyo de distinto tipo (servicios de
rehabilitacion especializada, prestaciones econdmicas, beneficios fiscales, apoyos
especificos para la insercion socio-laboral etc.) y es, por ello, muy importante para las
familias que afrontan las repercusiones de una enfermedad que muchas veces implica
tratamientos continuados y un sobrecoste personal, laboral y social que se afiade a los
propios efectos fisicos del tumor.

Este documento es fruto de la colaboracion de la Comunidad de Madrid con la
Asociacion de Afectados por Tumores Cerebrales en Espafia, a quien la Consejeria de
Politicas Sociales y Familia quiere agradecer su compromiso con la atencion integral y la
mejora de la calidad de vida de los pacientes. El texto ha querido poner en comun las
vivencias de los afectados y sus familias y la experiencia de los equipos profesionales
madrilefios de valoracidn de la discapacidad, con el objetivo de identificar todos los aspectos
relevantes para los dictdmenes técnicos que se emiten desde los Centros Base.

La Guia forma parte de una serie mds amplia de publicaciones de la Direccion
General de Atencion a Personas con Discapacidad de la Consejeria de Politicas Sociales y
Familia que, partiendo siempre de la normativa de cardcter nacional que regula los procesos
de reconocimiento de grado de discapacidad, se ha propuesto dar visibilidad a las
necesidades especificas de distintos colectivos. Con esta linea de trabajo, la Comunidad de
Madrid quiere impulsar la calidad y la transparencia en los procedimientos de valoracion de
la discapacidad, garantizando un acceso equitativo a las medidas de proteccion social y el
derecho de todas las personas a la consecucion del mdximo de oportunidades vitales.

Consejeria de Politicas Sociales y Familia. Comunidad de Madrid.
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Desde su fundacion en 2011, la Asociacion de Afectados por Tumores Cerebrales en
Espafa ofrece su ayuda, atencion, informacion y colaboracion a las necesidades particulares
que presentan los pacientes con tumores cerebrales, todas distintas y diferentes.

Informamos a los pacientes y a sus familiares sobre centros de referencia,
tratamientos innovadores, ensayos clinicos, atencion psiconcoldgica, rehabilitacion del dafio
cerebral, organizamos jornadas informativas sobre tumores cerebrales y tratamos de
ayudarles con el objetivo de mejorar la calidad de vida del paciente.

Por ello, es motivo de satisfaccion presentar esta guia elaborada de forma rigorosa,
por especialistas que deben intervenir en los distintos momentos y enfoques de la
enfermedad, que trata de ofrecer una valoracion acorde a las complejas secuelas que
producen los tumores cerebrales en los pacientes.

Con ella, pretendemos mejorar la atencion que se ofrece al paciente en el dmbito
social y familiar, pero mds especificamente en el dmbito laboral una vez han superado la
enfermedad. Entendemos que gracias a los progresos en los tratamientos contra el cdncer,
la reinsercion o adaptacion laboral de los afectados se ha convertido en uno de los grandes
desafios que tendremos que asumir en los proximos afios y queremos desde ASATE colaborar
directamente para logarlo.

Sin olvidar que cada paciente constituye una singularidad con necesidades
especificas, se han tratado de ofrecer de forma gradual los diferentes niveles o grados de
limitacion en el desempeiio de las actividades cotidianas y laborales. Con un afdn explicativo
y empdtico hacia el dia a dia de los afectados, confio que pueda ser tomada como una
referencia a partir de la cual podamos construir una realidad social que integre nuestras
diferencias y la especificidad de los afectados por tumores cerebrales en Espaia.

Los afectados por tumores cerebrales podemos y queremos aportar mucho a la
sociedad y al mundo laboral y gracias a este tipo de iniciativa, a la implicacion, aplicacion,
difusion y la ampliacion por parte por los organismos competentes estamos seguros de
poder lograrlo, siendo la Comunidad de Madrid pionera en este tipo de iniciativas.

Quiero agradecer a todas las personas que han colaborado para realizar esta guia,
la disponibilidad que ha mostrado la Consejeria de Politicas Sociales y Familia de la
Comunidad de Madrid dirigiendo el contenido de la misma, la coordinacion realizada por los
profesionales del Centro Base N2 2 de la Comunidad de Madrid, asi como la inestimable labor
realizada por los profesionales que han participado en la redaccion del contenido de la
misma.

Asociacion de Afectados por Tumores Cerebrales en Espaia.
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EPIDEMIOLOGIA

Los tumores primarios del SNC representan un 2% del total del cancer en el

adulto y hasta casi un 15% en los nifios menores de 15 afios; lo que nos indica que se
trata, al menos en los adultos, de un tumor poco frecuente siendo su incidencia mayor
en los hombres y en la raza blanca respecto a la negra. En un estudio en EEUU de 2007,
se calculé una incidencia de 6,36 por 100.000 personas/afo. En Espafia, se calcula que
se diagnostican unos 3.500 a 4.000 casos nuevos al afio. En adultos, los mas frecuentes
son los tumores metastdsicos. La localizacién es mas frecuentemente supratentorial en
adultos (80%) e infratentorial en nifios (60%). En nifios es la segunda causa de muerte
en menores de 5 afios.

IMPACTO EN LA COMUNIDAD DE MADRID A EFECTOS DE

RECONOCIMIENTO DE DISCAPACIDAD

Para analizar el impacto, nimero de personas, edades en que se reconoce la
discapacidad, se ha explotado la base de datos de la Direccién General de Atencién a
Personas con Discapacidad de la Comunidad de Madrid. Para el andlisis de esta tarea se
han asociado los cddigos de discapacidad y deficiencia pertinentes que de acuerdo con
el Real Decreto 1971/1979 y demads normas aprobadas por la Administracion Central se
han considerado por consenso de los miembros de la corporacion.

A la vista de lo anterior, se ha constatado que existen en la Comunidad de Madrid
reconocidas con mas de un 33% de discapacidad 463 personas, siendo las deficiencias
constatadas como secuelas permanentes las siguientes:

= Enprimer lugar, con afectacion de trastorno de coordinacidn y equilibrio constan
106 personas reconocidas.

= Los afectados por hemiplejia, tanto derecha como izquierda, individualmente,
alcanzan las 58 personas reconocidas.

= En tercer lugar estarian los afectados por crisis convulsivas generalizadas o no
con mas del 33%, asi como crisis parciales (13 personas).

= Dos personas con disfuncién neurovegetativa.
= Con problemas auditivos constan 263 personas reconocidas.

= Con problemas de afasias, disfonias, disartrias y discapacidades expresivas se
han constatado 113 personas reconocidas, lo que nos lleva a entender que en el
caso de la valoracidn de los tumores cerebrales siempre deben de intervenir
todos los miembros de los equipos de valoracidn.
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Nos ha parecido de interés también investigar por grupos de edad el impacto del
tumor cerebral y sus secuelas, entendiendo por lo anterior, no cuando se diagnostica o
trata, sino cuando tiene secuelas permanentes que generan derecho a la proteccién
social por discapacidad, destacando lo siguiente:

a) Solo a 45 personas, les ha sido reconocida antes de los 18 afios, aunque hay
reconocimientos expresos incluso en el grupo 0-6 afios

b) En los grupos de edad de 18 a 65 afios, se concentra practicamente el grueso de
las solicitudes y reconocimientos, alcanzando un 78,4% del total, el resto son
mayores de 65 anos,

c) Los trastornos cognitivos no afectan, o no han sido reconocidos en menores de
18 afos.

Visto lo anterior, parece evidente que hay que incentivar la coordinacion con las
unidades oncoldgicas del servicio nacional de salud, y con sus departamentos de trabajo
social, para que la proteccion social prevista por la normativa vigente, se acerque mas
al conjunto de la poblacién afectada.

ETIOLOGIA. FACTORES DE RIESGO

Los factores de riesgo son poco conocidos en el caso de tumores cerebrales.
Factores genéticos, ambientales, virus, radiaciones y traumatismos han sido
considerados como posiblemente implicados en el desarrollo de los mismos, pero es
muy probable que sean mecanismos multiples que actuan sobre bases genéticas. Se
estan estudiando multiples factores que pudieran aumentar el riesgo relativo de
padecer un tumor cerebral, aunque no existen pruebas concluyentes mas que de los
siguientes:

= Factores genéticos:

No se puede decir que en la actualidad haya datos claros para considerar que
algunos tumores cerebrales puedan ser hereditarios. Sin embargo, si existen
sindromes hereditarios en los que los tumores cerebrales forman parte del
global, como las neurofibromatosis (tumoraciones multiples en la piel y en el
sistema nervioso con formas y grados distintos), enfermedad de von Hippel-
Lindau, esclerosis tuberosa, sindrome de Li-Fraumeni, sindrome de Turcot y
sindrome del carcinoma de células basales nevoides. También hay alteraciones
cromosdmicas en los mismos tumores que pueden estudiarse para ajustar mejor
el tratamiento, como en el caso de los cambios en los cromosomas 1y 19 en los
oligodendrogliomas.
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= Radiaciones:

Las radiaciones ionizantes son un factor de riesgo en cualquier tumor.
Particularmente, la radioterapia craneal por otro tumor predispone a la aparicion
de tumores cerebrales, hasta 20 o 30 afios después. En cuanto a las radiaciones
no ionizantes y los campos electromagnéticos (como los de teléfonos maviles),
no esta claro que predispongan a la aparicién de esta patologia, aunque de
momento los estudios existentes han presentado resultados controvertidos y no
permiten descartar totalmente dicha posibilidad.

= Sustancias guimicas:

Dentro de los compuestos quimicos podemos destacar los compuestos nitrosos
presentes en el medio ambiente. Algunos datos orientan que la exposicion al
cloruro de vinilo predispone al glioma

= Otros:

En la etiologia del linfoma primario del SNC se vio implicada la infeccidn por el
virus de Epstein-Barr. Las personas que reciben un trasplante y los pacientes
afectados por el sindrome de inmunodeficiencia adquirida son intrinsecamente
mas vulnerables al linfoma primario del SNC.

SIGNOS Y SINTOMAS INICIALES

El cerebro tiene pocas posibilidades de expandirse (crecer) al estar rodeado de
una estructura dsea rigida y cerrada que es el craneo. Por ello, cuando aparece un tumor
y crece, los sintomas se presentan en general de forma rdpida y brusca. Los sintomas
variaran en funcion del/-as area(s) afectada(s) y la presencia o no de hipertensién
intracraneal, por lo que pueden ser muy variados.

Los sintomas iniciales de un tumor cerebral dependeran principalmente de la
localizacion del mismo (Ver apartado de anatomia).

= Entumores de los I6bulos frontales pueden aparecer alteraciones denominadas
motoras como paralisis de la cara o extremidades, trastornos del lenguaje,
trastornos de la funcion cognitiva (cambios de humor y falta de atencidn),
alteraciones de la conducta y de la personalidad e incontinencia (pérdida)
urinaria y/o intestinal.

= En tumores de los I6bulos temporales pueden aparecer trastornos visuales, o
auditivos o del equilibrio o del olfato y gusto. También trastornos del lenguaje o
de la memoria asi como alteraciones emocionales y de la conducta.
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= Los lébulos parietales no tienen una buena separacion del resto de Iébulos lo
gue ocasiona manifestaciones clinicas mds complejas. Se pueden presentar
diversos sintomas como trastornos visuales o dificultad en el reconocimiento de
objetos o de partes del cuerpo o del lenguaje.

= En los tumores de los I6bulos occipitales destacan sobre todo los trastornos
visuales incluyendo la ceguera.

Sintomas cognitivos o comportamentales:

Tipicamente al principio aparecen sintomas inespecificos como somnolencia,
enlentecimiento y apatia, pero pueden aparecer también confusién, problemas
atencionales, alteraciones mnésicas (de memoria) e incluso inconsciencia y coma.
También cambios de personalidad, estado de dnimo o emociones.

Cefalea:

Es el sintoma de presentacion mas frecuente. Clasicamente es mas intensa por
la mafiana, puede despertar al paciente por la noche, y empeora con la tos, el estornudo
y los cambios posicionales. Si existe HTIC puede asociarse a nduseas y vomitos.

Convulsiones:

Una convulsiéon es un sintoma que traduce una actividad anormal en el cerebro.
Puede aparecer como consecuencia de un tumor cerebral (es la primera causa de
epilepsia entre los 35 y 50 afios de edad), aunque también existen otras causas. Pueden
presentar sintomas previos (aura) que permiten al paciente anticipar su aparicién.
Dolores de cabeza. Son muy frecuentes en los tumores cerebrales, presentandose a lo
largo del curso clinico en un 70% de los pacientes con tumores primarios parenquimales
y 40% con tumores cerebrales metastdsicos, y pudiendo preceder en meses o anos al
diagndstico. Son especialmente epileptogenos los oligodendrogliomas, neoplasias en
I6bulo temporal y las metastasis.

Existen dos tipos de convulsiones, las denominadas parciales y las generalizadas.
Las parciales pueden empezar en una parte del cuerpo y luego extenderse a otras areas
y puede o no haber pérdida de conocimiento durante las mismas. Pueden también
cursar con movimientos incontrolados. Las convulsiones generalizadas pueden ser de
diferentes tipos y en general de mayor intensidad y gravedad con pérdida de
conocimiento y/o descontrol de esfinteres (vesical y/o anal). El tipo de crisis depende
también de qué parte del cerebro se encuentra afectada.

El tratamiento de las convulsiones (tanto preventivo como cuando se presentan)
se hace principalmente con medicamentos antiepilépticos y sirven tanto para tratarlas
cuando aparecen como para prevenirlas. Algunos de ellos requieren peridodicamente
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controles de niveles plasmaticos. El control del tumor mediante la cirugia es también un
tratamiento fundamental para las convulsiones aunque puede ser necesario tomar la
medicacién independientemente de que el tumor se haya quitado con la cirugia.

La conduccidn de vehiculos suele estar prohibida en pacientes que toman
antiepilépticos y situaciones particulares como por ejemplo los bafios en el mar o piscina
deben estar supervisados.

Sintomas visuales:

Debidos a cambios en el campo visual, la agudeza visual, los movimientos
oculares.

Complicaciones cerebrovasculares:

La incidencia, el tipo y el mecanismo de lesion vascular cerebral varian en funciéon
del tumor. En general, se presentan hemorragias e infartos cerebrales. Suelen debutar
con clinica hemorragica metastasis, glioblastoma multiforme, oligodendroglioma y
meduloblastoma (nifios).

Sintomas de HTIC:

Cefalea, nauseas, vémitos., pérdida de apetito. Tipicos de tumores de fosa
posterior (meduloblastoma en adultos), tumores de la regién pineal vy
craneofaringiomas. Cursan con edema de papila.

Paresias:
(Pardlisis transitorias o incompletas).

Hipoestesia:

(Pérdida de sensibilidad). A veces acompaiiada de parestesias, disestesias o
dolor neuropatico.

Afectacion cerebelosa:

Con ataxia, alteraciones en equilibrio, vértigo, disdiadococinesia y/o dismetria.

Otros sintomas:

Temblor, Afectacién de esfinteres, afasias, disfagia, apraxias, agnosias (la
persona puede percibir los objetos pero no asociarlos con el papel que habitualmente
desempeiian), dificultades en lectoescritura, oido, gusto o el olfato.
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Especificos de localizacion:

= Craneofaringioma: disfuncién neuroendocrina (obesidad, talla baja, diabetes
insipida), cuadrantanopsia inferior.

= Tumor hipofisario son: galactorrea, amenorrea, ginecomastia, manos y pies
agrandados, cambios faciales, vello corporal excesivo, obesidad, hipotensién
arterial, sensibilidad al calor o frio.

DIAGNOSTICO

En general para diagnosticar un tumor cerebral necesitamos la combinacion de
varias pruebas que nos permitiran determinar de la forma mas precisa el diagndstico,
grado de actividad y extensién del tumor.

Anamnesis y exploracion:

Lo primero es una correcta anamnesis, exploracion fisica general y exploracién
neurolégica completa.

Pruebas de imagen:

Suelen ser imprescindibles también las pruebas de imagen, tanto en el
diagndstico como en el estudio de extensién (niumero de lesiones, tamafo, zonas
afectadas), asi como valoracion de complicaciones secundarias como la hemorragia, la
radionecrosis, etc. Las mas frecuentemente utilizadas son:

= Latomografia axial computerizada (TAC), generalmente con contraste yodado.

= La resonancia magnética nuclear (RMN), a veces también con gadolinio, que es
la prueba diagndstica de primera eleccion, teniendo actualmente nuevas
técnicas como la espectroscopia que dan valiosa informacion de actividad
tumoral midiendo metabolitos.

= Tomografia por Emision de Positrones (PET), que permite visualizar y cuantificar
multiples procesos bioquimicos de las células tumorales tras la administracion
de un radiofarmaco.

= SPECT (Tomografia por emisién de fotdn uUnico), donde se analiza la informacion
proporcionada por un radiotrazador (farmaco administrado normalmente por
via intravenosa).
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Puncion Lumbar (PL):

El andlisis del liquido cefalorraquideo (LCR) es de interés particular en tumores
concretos, como en el linfoma primario cerebral o los tumores germinales. También se
puede efectuar una PL con el objetivo de introducir farmacos y asi realizar un
tratamiento del sistema nervioso.

Biopsia:

Es esencial, basica y necesaria para efectuar el diagndstico. Es la Unica prueba
gue permite confirmar con seguridad el diagndstico descartando otras causas de
lesiones ocupantes de espacio (como infecciones) y tipificar el tumor.

= Biopsia estereotaxica: Se realiza una pequefia incision en el craneo a través de
la cual, y guiada por una corona de estereotaxia que se le coloca al paciente, se
introduce la aguja para realizar con exactitud la toma de una muestra en una
localizacién tumoral determinada previamente en las técnicas de imagen
realizadas.

= Biopsia con cirugia abierta: Se toma durante el mismo acto de la cirugia y en
ocasiones se analiza la muestra durante el mismo acto quirdrgico. En raras
ocasiones no es posible extraer una muestra del tejido tumoral bien por la
localizacién del tumor o por el estado del paciente que no lo permite.

Electroencefalograma:

El electroencefalograma es una prueba no invasiva que permite estudiar la
actividad eléctrica cerebral.

El electroencefalograma, encefalograma o EEG, es una prueba que se usa para
estudiar el funcionamiento del sistema nervioso central, concretamente de la actividad
de la corteza del cerebro. Consiste esencialmente en registrar mediante electrodos
especiales las corrientes eléctricas que se forman en las neuronas cerebrales y que son
la base del funcionamiento del sistema nervioso. Gracias a él se pueden diagnosticar
alteraciones de la actividad eléctrica cerebral que sugieran enfermedades como la
epilepsia, la narcolepsia, demencias o tumores, entre muchas otras. También es una
prueba imprescindible para certificar una muerte en paciente en coma.

Con esta prueba se puede identificar los ritmos normales y patoldgicos de Ila
actividad cerebral. Las ondas eléctricas normales dependen del estado de vigilia o de
sueio. Las ondas que se encuentran habitualmente son:

= Vigilia: ritmos alfa, delta, beta y theta.

= Suefo: actividad REM y no REM (que se divide en 4 fases).
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= Estimulos: alteraciones de los ritmos anteriores cuando aparecen estimulos
visuales, sonoros, dolorosos o sensitivos.

El médico que analiza este tipo pruebas es el neurofisidlogo o neurdlogo y con
esos datos iniciales podrd hacer un analisis bastante aproximado del origen de las
alteraciones. Se suele realizar en unidades neurofisioldgicas especificas ubicadas en
hospitales y clinicas. El electroencefalograma (EEG) siempre debe acompafiarse de una
buena entrevista clinica y exploracion fisica.

Razones por las que se realiza el examen:

Las neuronas se comunican entre si produciendo pequeiias sefales eléctricas,
llamadas impulsos. Un EEG sirve para observar el funcionamiento eléctrico cerebral,
ayuda a detectar alteraciones de todo el cerebro o de algunas areas, y se puede realizar
como estudio complementario a otros estudios, especialmente a los radioldgicos (TAC,
Resonancia Magnética). Se puede emplear para diagnosticar o monitorear las siguientes
afecciones:

— Epilepsia.

— Encefalopatia.

— Encefalopatia inflamatoria.

— Encefalopatia metabdlica.

— Encefalopatia toxica.

— Encefalopatia connatal.

— Encefalopatia hipdxica.

— Coma.

— Diagnéstico de muerte encefalica.

— Tumores cerebrales y otras lesiones ocupantes de espacio.
— Demencia.

— Enfermedades degenerativas del sistema nervioso central.
— Enfermedad cerebrovascular.

— Traumatismo craneoencefalico.

— Cefalea.

— Vértigo.

— Trastornos psiquiatricos.

En términos generales:

El EEG esta indicado en todo fendmeno paroxistico en que se sospeche una causa
de origen cerebral y en toda situacion de disfuncién cerebral, especialmente en fase
sintomatica.
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CLASIFICACION DE TUMORES CEREBRALES

La ultima clasificacion es de la OMS del afio 2007, que contempla siete apartados,
en los que se incluyen multiples variedades diferentes de tumores, lo que muestra la
gran complejidad diagndstica de esta patologia. Se basa en el tipo histoldgico (tipo de
célula del que se origina y que le da el nombre al tumor), y el grado de agresividad, que
va desde el grado | (tumores menos agresivos) hasta el grado IV (tumores de
comportamiento muy agresivo).

Tipos Histologicos (variedades de tumores cerebrales):

= Metastasicos: Las metastasis cerebrales superan las neoplasias primarias en por
lo menos 10 a 1 y se manifiestan en 20 a 40% de los pacientes de cancer. Se localizan
generalmente a nivel cértico-subcortical de los hemisferios cerebrales (80%), o en los
cerebelosos (15%). Los tumores primarios que mas frecuentemente metastatizan a
cerebro son el cancer de pulmén (50%, sobre todo células pequeiias), el cancer de la
mama (15-20%), el cancer primario de origen desconocido (10-15%), el melanoma
(10%), cancer del colon (5%) y rifion. El 80% de las metastasis en el cerebro se presentan
en los hemisferios cerebrales, 15% se presentan en el cerebelo y 5% se presentan en el
tronco encefalico. Las metastasis en el cerebro son multiples en mdas de 70% de los
casos. Los canceres de la region nasofaringea comprometen el cerebro por extension
directa alo largo de los nervios craneales o a través de la foramina en la base del craneo.
Las piedras angulares en el tratamiento de estos tumores son los corticosteroides, los
anticonvulsivantes y la radioterapia, asi como los de la enfermedad de origen (lo que
puede incluir QT). En ocasiones pueden ser también de utilidad la radiocirugia y la
reseccién quirurgica.

e Carcinomatosis leptomeningea: La CL se presenta en un 5% de los
pacientes de cancer. Los tipos mas comunes son tumores de mama (35%),
tumores de pulmoén (24%) y neoplasias hematoldgicas (16%). La clinica
suele incluir hipertensién intracraneal o pardlisis de los nervios craneales,
sobre todo los 6culomotores, facial y auditivo. El diagndstico incluye una
combinacion de imaginologia del eje neuroespinal y citologia del LCR. El
tratamiento de la CL consta de QT intratecal a la que en ocasiones se afiade
QT sistémica o RT.

= Gliomas: Se denominan asi porque nacen de células llamadas astrocitos. Son los
tumores primarios mas frecuentes (en torno al 38%).

e Glioblastoma (GB). El GB es el tumor cerebral primario mas frecuente en
mayores de 20 afios. Su incidencia maxima es en la 52 o 62 década de la
vida, con preferencia por los hombres (60%). Localizacion preferente en
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hemisferios cerebrales, con origen en varias localizaciones en un 5-10%.
Son tumores de crecimiento rapido y marcada malignidad, y de
caracteristicas muy particulares como la presencia de necrosis celular, la
gran vascularizacion, y la elevada capacidad infiltrativa que suele limitar su
resecabilidad quirurgica. Un pequefio porcentaje (<10%) son el resultado
de una lenta transformacion a partir de otros tumores cerebrales de bajo
grado. Suelen ser de gran tamano en el momento del diagnéstico,
ocupando mads de un ldbulo cerebral o extendiéndose al hemisferio
opuesto a través del cuerpo calloso. Sus sintomas suelen ser ya secundarios
al incremento de la presidon intracraneal, aunque al estar muy
vascularizado puede tener un debut ictal hemorragico. El tratamiento
inicial del GB es la cirugia, pero en un 20 a 30% de los casos solo sera posible
hacer una biopsia por su localizacion. El tratamiento posterior en la
mayoria de las veces combina la administracion conjunta de QT y de RT. A
veces se afiade QT local.

e Astrocitomas:

— Astrocitoma Pilocitico: es de grado Il, que en general pueden curarse
con la cirugia. Representan un 5% de todos los gliomas y son mas
frecuentes en personas joévenes.

—  El Astrocitoma Anaplasico: es un tumor de grado Ill. Se presenta mas
en hombres. Son tumores de naturaleza infiltrante lo que hace dificil
el que puedan ser resecados en su totalidad. Tras la cirugia se suele
aplicar RT, aunque se estan estudiando varios tipos de QT.

e Oligodendrogliomas: Son tumores poco frecuentes y las células que los
componen se denominan oligodendrocitos.

e Oligoastrocitomas: Son tumores muy poco frecuentes y que se componen
en general de dos tipos histoldgicos diferentes (astrocitos vy
oligodendrocitos).

= Meningioma. Son tumores muy frecuentes (15% de tumores intracraneales, y
27% de los primarios), con preferencia por mujeres 2 a 1, con maxima incidencia en la
séptima década de la vida. La mayoria son benignos (grado 1), no infiltratativos y de lento
crecimiento, estando encapsulados en muchas ocasiones. Pueden estar relacionados
con alteraciones genéticas. Si el tumor se encuentra en un area en la que se puede
intervenir, la cirugia es el tratamiento estandar. Cuando no es posible la reseccién
completa tiene tendencia a reaparecer, por lo que esta indicada la radioterapia
postquirurgica. El meningioma grado Il es de comportamiento agresivo y la radioterapia
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esta claramente indicada después de la cirugia. El papel de la quimioterapia esta poco
estudiado pero puede ser necesaria en los casos de recaidas.

= Craneofaringioma. Se trata de un tumor congénito, benigno y poco frecuente

(3-5%), que aparece en la infancia y adolescencia tardia. Suelen presentarse cerca de la
glandula pituitaria, provocando comprension del quiasma dptico (con atrofia dptica,
hemianopsia), ademas de HTIC. También produce alteraciones hipofisarias (trastorno de
la libido, amenorrea) e hipotaldmicas (somnolencia, anomalias en el control de la
temperatura corporal, diabetes insipida). El tratamiento es quirurgico.

= Pinealoma: Son tumores originados en la glandula pineal. Esta, situada en medio
del cerebro, controla el ciclo del suefio y la vigilia. Se distinguen varios tipos histolégicos:
germinoma, pinealoma (pineocitoma, pineoblastoma), teratoma y glioma. EI mds
frecuente es el germinoma, que suele aparecer en la infancia y primera adolescencia
con leve predominio en varones. El cuadro clinico consta de un sindrome de
hipertension intracraneal combinado con signos tipicos como paralisis de la mirada
vertical hacia arriba (sindrome de Parinaud) y alteraciones pupilares. El tratamiento
consiste en la extirpacidn quirdrgica lo mas amplia posible seguida de radioterapia. En
general tiene muy buen prondstico excepto en los pacientes cuyo germinoma tiene
componentes de coriocarcinoma y carcinoma embrionario en los que se recomienda
combinar el tratamiento con quimioterapia.

= Tumores de la hipdfisis. Suelen ser benignos, pero secretan cantidades

exageradas de hormonas hipofisarias. El cuadro clinico consta de anomalias
endocrinoldgicas: amenorrea, galactorrea, Cushing, acromegalia. También por
localizacion se asocian cefaleas y alteraciones campimétricas sobre todo hemianopsia
(disminucion o pérdida de la mitad de la visién) bitemporal. Mucho mas raras son la
presencia de afectacion de nervios craneales por compresion del seno cavernoso o la de
difuncién hipotalamica. El tratamiento depende del tamafio. Si permanece intraselar o
la extensién extraselar es escasa se recomienda radioterapia o cirugia por via
transesfenoidal; si el tumor es ampliamente extraselar debe abordarse mediante
craneotomia frontal.

= Schwanomas ocurren entre las edades de 40 a 70 afios, afectando a mujeres y
hombres por igual. Por lo general son benignos.

= Linfoma cerebral primario: Representa el 1-2 por ciento de todos los tumores

intracraneales primarios pero su incidencia estd aumentando debido a la asociacién que
tiene con estados de inmunosupresion adquirida (SIDA, quimioterapia prolongada,
trasplantados) o congénita (ataxia-telangiectasia, sindrome de Wiskott-Aldrich). En su
mayoria son linfomas de células B (tumores del tejido linfatico) con grado intermedio o
alto de malignidad. Se localizan en cualquier parte del cerebro, cerebelo y médula
espinal y en un 10 por ciento de los casos se hallan en mas de una localizacidn. Es un
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tumor de crecimiento rapido, altamente celular e infiltrativo y con gran capacidad para
invadir el sistema ventricular y el espacio subaracnoideo causando ventriculitis y
meningitis linfomatosas. EI 30 por ciento de los linfomas cerebrales primarios
desaparecen con tratamiento esteroideo, pero posteriormente vuelven a aparecer. La
cirugia sélo tiene valor diagndstico. La radioterapia holocraneal. El tratamiento
combinado de radioterapia y quimioterapia ha ofrecido en estudios preliminares
mejores resultados que la radioterapia sola.

= Ependimoma. Constituyen el 1-2% del total de tumores cerebrales primarios y
el 5-6% de todos los gliomas. En general se localizan cerca o dentro del sistema
ventricular. Su tratamiento de eleccidn es la cirugia con o sin RT.

e Subependimomas (grado I),
e Ependimoma mixopapilar y ependimoma (grado Il) y
e Ependimoma anaplasico (grado Ill).

Meduloblastoma. Se trata de un tumor maligno con origen en las células embrionarias,

poco frecuente en la edad adulta. Se localizan siempre en el cerebelo y son de
crecimiento muy rapido y con capacidad de extenderse a otras partes del SNC ademas
de metastatizar fuera del SNC a ganglios, hueso y pulmén. Dada su localizacién pueden
ocasionar sintomas de HTIC asi como sintomas cerebeloses (inestabildad, nistagmus).
etc. El tratamiento consiste en la extirpacion maxima posible del tumor seguida de
radioterapia sobre todo en el neuroeje. Se recomienda quimioterapia si la extraccién del
tumor sélo ha sido parcial o existe riesgo de que vuelva a aparecer.

= Germinales. Son también poco frecuentes (1-3%) y se presentan sobre todo en
adultos jovenes. Se subdividen en varios tipos: Germinoma, Teratoma, Carcinoma
Embrionario, Seno Endodérmico y Coriocarcinoma. Es necesaria la realizaciéon de una
puncion lumbar dada la posibilidad de afectacion del LCR. Pueden diagnosticarse
también mediante la determinaciéon en sangre y en el LCR de marcadores tumorales: la
Alfafetoproteina (AFP), Fosfatasa Alcalina Placentaria (FAP) y la Gonadotropina
Corionica Humana (HCG). El tratamiento de eleccion de estos tumores es la
quimioterapia o una combinacion de esta con la radioterapia.

= Hemangioblastoma del cerebelo: Se trata de un tumor benigno que suele

situarse en el cerebelo causando un sindrome vermiano o hemisférico con ataxia
(incapacidad para controlar los movimientos musculares voluntarios), nistagmo
(movimientos inconscientes y rapidos del globo ocular), cefalea e inflamacion del nervio
Optico en su entrada en el ojo (papiledema). El hemangioblastoma del cerebelo a
menudo se acompafia de angiomas retinianos (lunares en la retina) y de otras
alteraciones tipicas de la enfermedad de Von Hippel- Lindau como quistes pancreaticos
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y tumores derivados de las células de los tubulos renales (hipernefroma). La extirpacion
completa del tumor es curativa.

= Papiloma del cuarto ventriculo: Son tumores de la infancia, el 50 por ciento

aparece durante el primer afio y el 75 por ciento en la primera década. El cuadro clinico
consta de cefalea, somnolencia, vomitos, diplopia (visién doble de los objetos, debido a
trastornos de la coordinacion de los musculos oculares), alteracién de la marcha y
papiledema (inflamacion del nervio éptico en su entrada en el 0jo).

= Neurinoma del acustico: La mayor incidencia se da en la quinta y sexta década,

afectando a ambos sexos por igual. La clinica depende del tamafio. En la primera etapa
aparecen los sintomas de hipoacusia, vértigo y acufenos. A medida que se extiende
aparece paresia facial, ataxia, hipoestesia de la cara, dismetria, paralisis del hipogloso y
del vago e hidrocefalia. El tratamiento es quirurgico.

= Tumores del foramen magnum: Sélo representan el 1 por ciento de los tumores

intracraneales, pero son importantes porque pueden simular otras enfermedades
neuroldgicas (esclerosis multiple, siringomielia, esclerosis lateral amiotrofica, mielopatia
por cervicoartrosis) y porque, a pesar de ser benignos y de localizacion extradural, si no
se diagnostican precozmente causan lesiones neuroldgicas irreversibles. Suelen ser
meningiomas o neurofibromas. El cuadro clinico es muy variable. Los sintomas mas
frecuentes son el dolor en la regién occipital, irradiado a hombro, y la presencia de
disestesias (trastorno de la sensibilidad con disminucién y retardo en las sensaciones)
en extremidades superiores. A medida que el tumor crece se afiaden debilidad muscular
(paresia braquial, crural, tetraparesia, paraparesia), trastorno de la marcha,
incontinencia esfinteriana y afectacion de los pares craneales bajos (sobre todo del
nervio espinal). El tratamiento es quirdrgico.

Grados de los tumores del SNC de la OMS

Tumor es astr ociticos

Astrocitoma subependimario de células gigantes X

Astrocitoma pilocitico X

Astrocitoma pilomixoide X
Astrocitoma difuso X
Xantroastrocitoma pleomorfico X
Astrocitoma anaplasico X
Glioblastoma

Glioblastoma de células gigantes

Gliosarcoma

I I.l x | x| x
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‘ Tumores oligodendrogliales

‘ Oligodendroglioma

Oligodendroglioma anaplésico

Tumor es oligoastr ociticos

Oligoastrocitoma

Oligoastrocitoma anaplésico

‘ Tumores ependimarios

‘ Subependimoma

Ependimoma mixopapilar

Ependimoma

Ependimoma anaplésico

Tumores de los plexos cor oides

‘ Papiloma de los plexos coroides

‘ Papiloma de los plexos coroides atipico

Carcinomade los plexos coroides

Otrostumor es heuroepiteliales

Glioma angiocéntrico

Glioma cordoide del tercer ventriculo

‘ Tumores neuronalesy neuronales gliales mixtos

‘ Gangliocitoma

Ganglioglioma

Ganglioma anaplésico

Astrocitomay ganglioglioma desmopléasico infantil

Tumor neuroepitelial disembrioplésico

Neurocitoma central

Neurocitoma extraventricular

Liponeurocitoma cerebelar

xX | X | X

Paraganglioma de la médula espinal

Tumor glioneuronal papilar

‘ Tumor glioneuronal formador de rosetas del cuarto ventriculo

‘ Tumores pineales

Pineocitoma

Tumor del parénquimapineal de diferenciacion intermedia

Pineoblastoma

Tumor papilar de laregion pineal

Tumoresembrionarios

Meduloblastoma
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‘ | | ‘ 1 | 111 ‘ A%
‘ tumor neuroectodérmico primitivo (TNEP) del SNC | ‘ | ‘ X
‘ Tumor teratoide/rabdoide atipico | ‘ | ‘ X
Tumores delos nervios cranealesy paraespinales

Schwannoma X

Neurofibroma X

Perineurioma X X X

‘ Tumor maligno de la vainadel nervio periférico (TMVNP) | ‘ X | X ‘ X

‘ Tumor es meningeos

Meningioma X

Meningioma atipico X

Meningioma anapléasico/maligno X

Hemangiopericitoma X

‘Hemangiopericitomaanaplésico | ‘ | X ‘

‘Hemangioblastoma | X ‘ | ‘

Tumoresdelaregion sellar

Craneofaringioma

Tumor de células granulares de la neurohipdfisis

Pituicitoma

X | X | X | X

Oncocitoma de células fusiformes de la adenohipodfisis

Fuente: Louis, DN, Ohgaki H, Wiestler, OD, Cavenee, WK. World Health Organization
Classification of Tumours of the Nervous System. IARC, Lyon, 2007.

Entre los factores prondsticos a considerar en los tumores cerebrales estan los
siguientes:

= Tipo Histoldgico (tipo de tumor cerebral).

= Grado histolégico: Para definir el grado se consideran diferentes caracteristicas
de las células como la atipia nuclear (alteraciones en el nucleo de la célula), la
mitosis (capacidad de crecimiento), microproliferaciéon vascular (aparicion de
nuevos vasos) o la necrosis (zonas del tumor con células muertas).

= Alteraciones genéticas y moleculares: Existen biomarcadores genéticos que, en
ocasiones y cada vez mas desde los ultimos afios, permiten predecir el prondstico
e individualizar el tratamiento.

L
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= Estado funcional: La capacidad del paciente para hacer una vida mds o menos
independiente en cuanto a sus actividades basicas de la vida diaria, es un
importante factor prondstico. Cuanto mads independiente esté el paciente mejor
sera su estado funcional y ello conlleva un mejor pronéstico.

= Edad: En adultos, cuanto mas joven, en general, el prondstico es mas favorable.

= Tumor residual tras la cirugia: Si el tumor es irresecable, o queda algo de masa
tumoral el prondstico es peor.

= Extension metastasica de la enfermedad: La extensién de los tumores
cerebrales a otros érganos o a ganglios linfaticos es muy rara y excepcional salvo
en algun tipo concreto como el meduloblastoma que cuando ocurre comporta
un peor prondstico.

TRATAMIENTO

El paciente con un tumor cerebral debe ser sometido a una terapia especifica, y
a un tratamiento para el alivio de los sintomas: dolores de cabeza, crisis convulsivas,
pérdida de funciones motoras, sensitivas, etc... El tratamiento especifico consistird en
cirugia con o sin radioterapia, radioterapia si no es posible la cirugia y puede también
estar indicada la quimioterapia, habitualmente en asociacidon a las otras formas de
tratamiento.

Cirugia

Es una de las herramientas principales y en general la primera en utilizarse para
el tratamiento de la mayoria de los tumores cerebrales, pudiendo llegar a ser curativa.
Habitualmente hay una correlacion entre grado de reseccidén y prondstico, por lo que se
recomienda intentar una extirpacién total o subtotal, limitada solamente por la
localizacion del tumor (preservacién de la funcidn neuroldgica), o por el estado de salud
general del paciente. Una excepcion a esta recomendacién es el caso de los tumores
profundamente asentados, tales como gliomas pontinos, que se diagnostican ante la
evidencia clinica y se tratan sin cirugia inicial aproximadamente un 50% de las veces. En
las recidivas tumorales, se puede emplear la cirugia en casos puntuales, aunque suele
estar contraindicada por la situacion del paciente.

Los objetivos principales de la cirugia son:

= Obtenertejido tumoral para poder realizar un diagndstico histoldgico preciso, es
decir, para saber ante qué tipo de tumor cerebral nos encontramos.
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= Realizar la maxima reseccién posible pero conservando la maxima funcién a la
vez lo que en muchas ocasiones da lugar a que la cirugia de los tumores
cerebrales no permita una reseccién completa del tumor.

=  Descomprimir los tejidos sanos lo que conlleva una importante mejora de los
sintomas que presentan los pacientes mejorando su funcionalidad y su calidad
de vida.

La cirugia es siempre de gran complejidad pero cuenta hoy en dia con nuevas
tecnologias que permiten en gran medida resecciones mas completas con menor riesgo
de secuelas. Entre las diferentes técnicas se encuentran:

= La estereotaxia que permite localizar el tumor mediante un sistema geométrico
gue nos sitla el punto mas adecuado para la biopsia.

= Los sistemas de neuronavegacién que son instrumentos informaticos que
fusionan las imagenes radioldgicas durante la intervencién para una mejor
definicidn de la extension del tumor en quiréfano.

= El mapeo funcional cortical intraoperatorio. Se trata de un sistema que permite
localizar dreas elocuentes y asi evitar el dafio de esas zonas durante la
intervencion.

= la Fluorescencia que permite al neurocirujano conocer mejor durante la
intervencion la zona en donde se encuentra el tumor.

Radioterapia

Es otra herramienta fundamental para el tratamiento de los tumores cerebrales,
siendo obligada en tumores malignos incluso con reseccion completa. En los tumores de
bajo grado puede ser conveniente esperar a una evolucion mas tardia para
administrarla.

= Radioterapia repetida (reirradiacion): Dado que no se cuenta con ningun ensayo
aleatorizado, la funcién de la radiacidn repetida después de la evolucién de la
enfermedad o la aparicidn de canceres inducidos por la radiacion también se
define mal. La decisidn de usar radiacidn repetida se debe tomar con cuidado,
debido al riesgo de déficits neurocognitivos y necrosis inducida por radiacion.
Una ventaja de la radiocirugia es la capacidad de administrar dosis terapéuticas
a las recidivas para las que se puede necesitar la reirradiacién del tejido cerebral
anteriormente irradiado mas alla de los limites de dosis tolerables.

La radioterapia puede aplicarse mediante distintas técnicas; cada una de ellas
puede tener diferentes indicaciones segln la extensién de la irradiacion y el tipo
tumoral.
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= Radioterapia externa convencional: Utiliza distintos haces de irradiacidon
externa para irradiar el volumen tumoral y minimizar la cantidad de tejido sano
circundante irradiado, y con ello, la toxicidad. El tratamiento es administrado,
durante varios dias o semanas, recibiendo dosis diarias iguales. Durante el
tratamiento el paciente es inmovilizado con una mascara para asegurar los
puntos de irradiacion durante todo el tratamiento.

= Radioterapia externa estereotaxica: el volumen de irradiacion es pequefno y
sobre el que se alcanzan dosis mas altas en una sola sesién. El campo de
irradiacion se determina mediante un sistema de ejes de coordenadas colocado
en el paciente, que permite localizar con precision el punto de irradiacion. Es
precisa la utilizacién de una maquinaria especifica como puede ser el acelerador
lineal, o un gammaknife (una unidad de cobalto modificada para un tratamiento
multiplanar) o un ciberknife (con sistema robdtico que permite delimitar mejor
el area de irradiacion). Puede ser Util en pacientes con metdstasis cerebrales y
en algunos casos de tumores cerebrales seleccionados.

= Radioterapia intersticial o braquiterapia: Consiste en implantar sobre el area
tumoral, catéteres como fuentes de irradiacion (por ejemplo, agujas de iridio192,
etc.) que alcanzan dosis terapéuticas alrededor de dicha area evitando la
irradiacion del tejido sano a distancia.

= Terapia con haces de particulas: Se utilizan unas particulas llamadas protones o
neutrones en centros muy especializados, puesto que es preciso un ciclotrén
para generarlas. La principal ventaja de estas técnicas es la posibilidad de
circunscribir de forma mas precisa el area de irradiacién. Aunque se han utilizado
para algunos tipos especiales de tumores, estan por definir sus indicaciones y sus
ventajas frente a las formas de tratamiento convencional.

= Radioterapia externa hiperfraccionada: Es una forma de radioterapia externa
en la que con un mayor numero de fracciones y dosis por dia, se pretende
aumentar la capacidad de destruccion del tejido tumoral. Puede ser
estereotaxica, si se quiere irradiar un pequefio volumen pudiendo ser de utilidad
en casos seleccionados.

= Radioterapia de intensidad modulada: Es un sistema por el cual se consigue dar
dosis mas altas en unas areas del tumor y dosis mds bajas en otras areas; el
objetivo es alcanzar las dosis adecuadas en todos los tejidos tumorales, con la
menor toxicidad de los tejidos circundantes. Se van conociendo en funcion de
estudios recientes, aquellas localizaciones donde puede mejorar los resultados
de la radioterapia externa convencional.
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Efectos secundarios:

= Agudos: Aparecen horas o dias tras el inicio del tratamiento y son transitorios;
consisten generalmente en dolor de cabeza o empeoramiento de los sintomas
neuroldgicos. Estos efectos son producidos por aumento del edema asociado al
tumor y pueden ser tratados con esteroides.

= Toxicidades diferidas tempranas: Pueden aparecer desde seis semanas hasta
seis meses después de finalizar la radioterapia. Son producidas por un dafio
neuroldgico reversible y causan empeoramiento de los sintomas neurolégicos,
tratandose también con esteroides. Clinicamente pueden ser similares a los
cambios que se producen en el paciente cuando esta aumentando el tamafio del
tumor y en estos casos, pueden ser precisos estudios radiolégicos y tratamiento
médico.

= Toxicidades tardias: Pueden aparecer afios después de finalizar la radioterapia y
se producen por destruccion o muerte celular del tejido cerebral (radionecrosis);
los sintomas son también similares a los que produce el crecimiento tumoral
precisando como en el caso anterior un diagndstico preciso y un tratamiento.

= Otro efecto indeseable tardio es el dafo cognitivo que puede oscilar entre un
ligero dafio neuroldgico y una auténtica demencia. También aunque muy poco
frecuente pueden aparecer tumores radioinducidos u otras toxicidades como la
pérdida de la agudeza visual o déficits hormonales.

Quimioterapia

Incluye tratamientos de quimioterapia convencional, y medicamentos
biolégicos. Existen dos importantes dificultades que son la existencia de la barrera
hematoencefélica (BHE) y la resistencia histérica de estos tumores al tratamiento
antitumoral. En general, se administra después de la cirugia y asociado o no a la
radioterapia segun sea un tipo de tumor u otro. En ocasiones también se administra
antes de la cirugia con el objetivo de reducir el tamafo del tumor o porque la cirugia no
puede llevarse a cabo. Es parte del tratamiento estandar en gliomas de alto grado y
puede ser util en las recaidas, aliviando los sintomas y, en ocasiones, incrementando la
supervivencia.

Se puede administrar también quimioterapia local en el lecho quirdrgico,
habiendo demostrado también un beneficio en supervivencia asociado a la radioterapia
posterior a la cirugia.

Las terapias biolégicas novedosas en evaluacién clinica para los pacientes de
tumores cerebrales incluyen: Vacunacion con células dendriticas, inhibidores de
receptores de tirosina cinasa, inhibidores de la farnesil transferasa, terapia génica
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basada en virus, inhibidores del receptor del factor de crecimiento epidérmico,
inhibidores del factor de crecimiento endotelial vascular.

Los efectos secundarios pueden ser variables seglin los medicamentos
empleados. Pueden producir nduseas, vomitos, cansancio, pérdida de apetito,
leucopenia, anemia, trombopenia, etc... En el caso de las terapias bioldgicas los efectos
secundarios suelen ser especificos de las mismas y variar con respecto a los de la
quimioterapia.

Tratamientos sintomaticos

Se pueden utilizar tratamientos sintomaticos como los corticoesteroides,
antiepilépticos, o analgésicos. Los corticoides son Utiles en el perioperatorio inmediato
y como alivio de los sintomas producidos por el edema cerebral. Se intenta reducir su
uso el maximo posible, debido a los efectos secundarios que producen. Los
antiepilépticos sélo se utilizan durante el periodo pericirugia o si ha habido crisis
epilépticas previas (prevencién secundaria). Los pacientes con tumores cerebrales son
propensos al desarrollo de eventos trombéticos de causa multifactorial;, por dicho
motivo, muchos de ellos necesitan ser tratados con heparinas de bajo peso molecular.

Ademas se pueden requerir fisioterapia, terapia ocupacional, logopedia y apoyo
psicolégico.

RECAIDAS

Algunos tipos de tumores cerebrales, sobre todo los denominados gliomas,
tienen elevada tendencia a reproducirse una vez finalizado el tratamiento o incluso
durante el mismo. La recaida de un tumor cerebral puede ocurrir entre meses y afios
después segun el tipo de tumor. Se plantearan las diferentes opciones que pueden ser
en ocasiones quirurgicas de nuevo y/o radioterapicas y/o sistémicas en funcién de cada
caso y de cada tumor.

En ocasiones y en particular en los glioblastomas puede producirse un efecto que
denominamos pseudoprogresion que como su propio nombre indica se trata de una
falsa progresion de la enfermedad. Este fendmeno se produce principalmente en los
primeros meses siguientes a la radioterapia y puede parecerse clinicamente y
radiolégicamente a una progresiéon de la enfermedad sin serlo.
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CONSIDERACIONES MEDICAS EN LA VALORACION DE LA DISCAPACIDAD

Las secuelas de los tumores cerebrales pueden deberse tanto al tumor mismo
como a los tratamientos que el paciente haya recibido o la medicacion que esté
utilizando. No solo se afecta la independencia funcional del sujeto (con la subsiguiente
necesidad de cuidados), sino que muchas veces la necesidad de tratamientos
continuados supone unas necesidades de desplazamientos, costes, etc., que afectan
severamente a la estructura familiar. Los pacientes sufren un fuerte impacto en su
participacion social, debiendo la mayoria de los afectados dejar su trabajo, e incluso en
muchas ocasiones el cuidador principal también debe disminuir o abandonar su tiempo
de trabajo.

Hay que recordar que en ocasiones la impresién general que ofrece un paciente
a nivel motor no siempre se corresponde con el nivel de funcionalidad, ya que en
muchas ocasiones las capacidades motoras no se traducen a AVD por problemas
sensitivos, de integracidén, coordinacion, cognitivos, etc. Incluso siendo capaces de
realizar una AVD, si esta se lleva a cabo incorrectamente pueden aparecer lesiones,
dolor, etc., que pueden afectar posteriormente a la independencia del sujeto. Ademas,
conviene tener en cuenta que la situacién tanto motora como cognitiva del paciente
pueden ser muy variables, seglin la temperatura (afecta al tono muscular), fatiga, estado
animico, distracciones...

1. NIVEL MOTOR

a. Alineacion biomecanica, rango articular: Pueden aparecer limitaciones del

balance articular, deformidades, y luxaciones o subluxaciones. Se valoran
mediante goniometria.

VALORACION BAREMO: Capitulo 2, pdginas 35-50 (MMSS), pdg.
63-69 MMII.

b. Tono muscular: Pueden aparecer:

— Hipotonia o hipertonia. Puede afectar incluso al control del tronco, con
importante afectacién funcional a nivel cardiorrespiratorio, deglutorio,
atencional...

— Rigidez por afectacidn extrapiramidal, tipicamente en rueda dentada. Se
puede medir mediante escala UPDRS.
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— Espasticidad es velocidad dependiente y suele asociarse a hiperreflexia.
Evaluacién mediante Escala Modificada de Ashworth.

— Distonia o espasticidad dindmica: fluctuacion impredecible del tono alto
al tono bajo, causan torceduras y movimientos repetitivos o posturas
anormales. Son movimientos involuntarios y en ocasiones dolorosos,
pueden afectar a un solo musculo o a grupos como los brazos, las piernas
o al cuello.

VALORACION BAREMO: Por afectacidn de marcha y AVD cap. 3,
tablas 3, 4, y 5, pdginas 108-109.

c. Pérdida de fuerza: En cualquier parte del cuerpo. A valorar mediante balance

muscular (Daniels).

VALORACION BAREMO:

MMII: Por zonas de afectacion: cap. 2, tabla 47, pdg. 75, o por
afectacion de marcha: cap. 3 tabla 3, pdg. 108.

MMSS: Por zonas cap. 2, tablas 22-25, pdginas 52-56. O por
afectacion AVD cap.3, tablas 4 y 5, pdginas 108-109.

d. Afectacidn cerebelosa: Puede causar diferentes problemas:

— Afectacion de equilibrio: con aumento de riesgo de caidas, dificultades en
la marcha. A veces acompafiado de vértigo. Puede afectar al control del
tronco.

— Ataxia: Pérdida de la coordinacidon motora de los movimientos
voluntarios, por afectacion cerebelosa. Puede afectar a las extremidades,
el tronco, el habla, a los movimientos oculares...Tipicamente causa
dificultad para pasar a la bipedestacion, alteracion del patron de marcha,
uso de patrones totales, disminucién de la estabilidad central, y aumento
de base de sustentacion.

— Dismetria: Alteracion de la coordinacién de los movimientos voluntarios.
Los movimientos se ejecutan sin medida en el tiempo ni en el espacio,
con lo que son bruscos, con excesiva amplitud, muy rapidos o lentos, y
con dificultades para calcular distancias. Se valora mediante prueba
indice-nariz y talén-rodilla.
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VALORACION BAREMO:

Para ataxia o pérdida de equilibrio: capitulo 3, tabla 3, pdg. 108
o también cap. 13, pdg. 235.

Vértigo se valora por capitulo 13, pdg. 235.

Dismetria o temblor capitulo 3, tablas 4 'y 5, pdginas 108-109.

e. Sincinesias: movimientos involuntarios e inconscientes que se producen cuando
se realiza otros movimientos voluntarios conscientes. Asi, el miembro mas afecto
imita los movimientos del menos afecto, o todos los musculos del miembro mas
afecto se contraen al intentar realizar un movimiento.

VALORACION BAREMO: Por afectacion de marcha y AVD cap. 3,
tablas 3, 4, y 5, pdginas 108-109.

2. AFECTACION SENSORIAL

a. Sensibilidad exteroceptiva o superficial. Pueden aparecer:

Hipoestesia o anestesia: disminucidén o pérdida de sensibilidad al tacto,
frio o temperatura.

— Hiperestesia: sensaciones magnificadas.

— Parestesias: sensaciones andémalas no dolorosas como hormigueos,
picor...

— Disestesias: sensaciones andmalas molestas como calambres, pinchazos,
guemazon...

b. Sensibilidad propioceptiva: es la conciencia de posicion y movimiento del
cuerpo, las articulaciones, la velocidad y la fuerza de movimiento. Cuando se
afecta, puede aparecer torpeza motriz, dificultades en actividades bimanuales o
de destreza, y mal control postural incluso en sedestacion. A nivel postural se
puede valorar mediante el test de Romberg.

c. Sensibilidad vibratoria: se explora mediante un diapasén de baja frecuencia (128
hz), haciéndolo vibrar primero, empezando en las articulaciones mds distales y
ascendiendo progresivamente hasta las mds proximales.
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d. Sensibilidad secundaria: Estereognosia: reconocimiento de objetos por el tacto

con los ojos cerrados. Sélo es evaluable en ausencia de alteraciones de la
sensibilidad primaria.

e. Dolor neuropatico, que puede aparecer también como alodinia (dolor ante

estimulos no nocioceptivos como el roce de la ropa), o hiperalgesia (dolor mayor
al que corresponde al estimulo).

VALORACION BAREMO:

MMSS por zonas cap. 2, tablas 21, 23 y 25 en pdginas 52-56, o
por afectacion de AVD capitulo 3, tablas 4 y 5, pdginas 108-9.
MMII por zonas cap. 2, tabla 47, pdg. 75, o por afectacion de la
marcha capitulo 3, tabla 3, pdgina 108.

3. ALTERACION DE LA MARCHA

A raiz de la afectacion a nivel motor (fuerza, coordinacién, equilibrio), y sensitivo
(propiocepcién sobre todo) puede aparecer una alteracion del esquema de marcha. Se
puede evaluar mediante la Escala de marcha y equilibrio TINETTI. Las mas tipicas son:

= Marcha hemipléjica: Por debilidad muscular, especialmente en extensores de
tobillo y pie, se produce en la fase de oscilacion, se produce una inclinacion del
tronco hacia el lado no afecto, una aduccién de cadera y una elevacién de la
hemipelvis, lo que provoca una marcha en guadafia, la pierna describe un
movimiento de semicirculo al dar el paso.

— En la fase de apoyo en el miembro inferior afectado no realiza una
correcta transferencia de peso, se suele acompanar de bloqueo en
extension de cadera, hiperextension de rodilla y el pie apoya sobre el
borde externo.

— Elbrazo afectado puede presentar reaccidén asociada (aduccion y rotaciéon
interna de hombro, semiflexién de codo, pronacién en antebrazo, flexién
de mufieca, flexién de dedos y aduccion del pulgar).

En ocasiones puede aparecer estepaje, consistente en flexién de cadera y rodilla
en la fase de oscilacidn, para evitar tropezarse con el pie afecto.

= Marcha ataxica: Por afectacion de la coordinacién del movimiento, aparece una
marcha inestable, con amplia base de soporte y tambaleante. Los movimientos
son bruscos y exagerados, por lo que la extremidad inferior se eleva con mas
fuerza de la necesaria y el pie cae golpeando el suelo con toda la planta.

CONSEJERIA DE POLITICAS SOCIALES Y FAMILIA. COMUNIDAD DE MADRID

Comunidad

T I—

. .z .z . . [ ]

ot Direccion General de Atencidn a Personas con Discapacidad —
de Madrid —




§ L 32/48 Guia de Orientacion para la Valoracidn de la Discapacidad en Pacientes con Tumores Cerebrales

= Marcha cerebelosa: Por afectaciéon del equilibrio, la marcha es vacilante con una
amplia base de sustentacion

VALORACION BAREMO: capitulo 3, tabla 3, pdgina 108.

4. SISTEMA VESTIBULAR

Esta relacionado con el equilibro y el control espacial. Pueden aparecer mareos,
vértigos, nduseas, problemas de equilibrio, o mayor sensibilidad al ruido y a las luces
fuertes.

VALORACION BAREMO:

Problemas de equilibrio, capitulo 3, tabla 3, pdg. 108 o también
cap. 13, pdg. 235.

Vértigo capitulo 13, pdg. 235.

5. SISTEMA RESPIRATORIO

Es frecuente encontrarnos alteraciones en el aparato respiratorio de los
pacientes, por diversas causas: debilidad de la musculatura respiratoria, disminucion de
la elasticidad o distensibilidad pulmonar, problemas posturales, patologia restrictiva,
inmovilidad, mal manejo de secreciones...

Asi, puede aparecer fatiga, somnolencia, falta de coordinacién fono-respiratoria,
cambios de coloraciéon cutanea, aumento y mal manejo de secreciones, tos no
efectiva...La valoracion clinica sera mediante espirometria, gasometria y peak-flow.

VALORACION BAREMO: Capitulo 4, pdginas 116-123.

6. NIVEL DE LENGUAJE, COMUNICACION Y DEGLUCION EN TUMORES
CEREBRALES

En funcion de la zona del Sistema Nervioso Central donde esté alojado el tumor,
las secuelas en las funciones de lenguaje, comunicacion y degluciéon pueden ser diversas.
Podemos encontrarnos con: alteraciones del lenguaje (oral, escrito, gestual);
alteraciones de la voz, del habla, y de las funciones oro-faciales y deglutorias.
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a. Trastornos del lenguaje.

— Afasia: La afasia es la pérdida de la capacidad de producir o comprender
el lenguaje, debido a lesiones en areas cerebrales especializadas en estas
tareas. En funcion del area del lenguaje afectada se mostraran distintos
déficits y se clasificaran en subtipos: Afasia de Broca, afasia de Wernicke,
afasia de conduccidn, afasia global, afasia andmica, etc. Pueden aparecer
neologismos (palabras inventadas sin ningun significado), gramatica
simplificada.

— Apraxia del habla: trastorno de la ejecucion de los movimientos para el
habla aprendidos y que no puede explicarse por debilidad,
incoordinacién o pérdida sensorial o por incomprension o desatencion de
la orden. Aparece dificultad para imitar los sonidos del habla, para imitar
movimientos no necesariamente relacionados con el habla, y lentitud en
el habla.

— Anartria: Trastorno motor del lenguaje, caracterizado por una pérdida
total de la capacidad de articulacion del lenguaje consecuente a una
lesion cerebral. Se pierde la capacidad de poder movilizar
voluntariamente los drganos fonadores: maxilares, labios, lengua,
diafragma, musculos intercostales, laringe.

— Disartria: Conjunto de trastornos motores del habla, de origen
neuroldgico, que causan dificultad para vocalizar.

— Otras alteraciones del lenguaje: alteraciones del ritmo, la velocidad, el
volumen, la coordinacion fono-respiratoria, la entonacion.

VALORACION BAREMO:
Afasia: capitulo 14, tabla 2, pdg. 254.
Disartria: cap. 14, pdg. 257.

b. Trastornos de la lecto-escritura.

— Alexia: Pérdida parcial o total de la capacidad lectora previamente
adquirida resultante de una lesion cerebral.

— Agrafia: Pérdida o alteracién de la capacidad para producir lenguaje
escrito, debido a una lesién cerebral adquirida.
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c. Trastornos de la voz.

— Disfonia: Es la alteracion de la voz en cualquiera de sus cualidades:
duracidn, intensidad, timbre y tono, debido a perturbaciones organicas o
a una falta de coordinacién de los musculos respiratorios, laringeos o de
las cavidades de resonancia que intervienen en el acto vocal.

— Afonia: Pérdida total de la voz.

VALORACION BAREMO: Cap. 14, tabla 4, pdg. 256.

d. Trastornos de la deglucidn.

— Disfagia: Trastorno de la deglucién caracterizado por una dificultad en la
preparacién del bolo alimenticio y/o en el desplazamiento de éste desde
la cavidad oral hasta el estdmago, con riesgos de atragantamiento y
malnutricién. Tipicamente produce molestias o dolor al tragar, aumento
del tiempo para comer, babeo, regurgitacion por boca o nariz, sensacion
de cuerpo extrafio en garganta, tos, carraspeo, atragantamientos,
cambios en voz, y en ocasiones infecciones respiratorias de repeticion.

VALORACION BAREMO:
Disfagia: cap. 13, pdg. 236.
Gastrostomia, yeyunostomia: cap.7, pdg. 174.

7. AFECTACION ESFINTERIANA

*= Puede aparecer tanto durante el tratamiento como de forma permanente
incontinencia urinaria o fecal, con la consiguiente afectacion de la autoestima y
la esfera social.

= La vejiga neurdgena aparece en torno al 24% de los pacientes. Lo mas habitual
es la hiperactividad vesical por afectaciéon del control cerebral vesical, con la
consiguiente urgencia e incontinencia. Pueden aparecer incluso micciones
reflejas. En algunos casos también puede aparecer dificultad en el inicio de la
miccién, con la consiguiente dificultad para conseguir un completo vaciado
vesical. En cambio, no se han descrito alteraciones del sinergismo detruso-
esfinteriano.

= Disfunciones rectales: puede aparecer incontinencia fecal, tanto por mal control
motor esfinteriano como por alteraciones de la sensibilidad al llenado rectal, con
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pérdidas por rebosamiento. En ocasiones y generalmente en relacién con la
medicacidn, puede aparecer estreflimiento, que a su vez favorece la aparicion de
incontinencia.

VALORACION BAREMO: Incontinencia urinaria cap. 8, pdg. 185.
Incontinencia fecal: cap. 7, pdg. 174.

8. AFECTACION DE LA ESFERA SEXUAL

La afectacion de la esfera sexual es frecuente en estos pacientes tanto por los
tratamientos que se instauran, como por las secuelas neuroldgicas o la afectacion
psicologica. Es frecuente la disminucion de la libido en ambos sexos. Los hombres
pueden presentar disfuncidn eréctil y problemas con la eyaculacidn. Las mujeres pueden
tener disminucién de la lubricacion, dispareunia (dolor en las relaciones), vulvodinia,
dificultades para alcanzar el orgasmo o dolor pélvico crdnico. En ocasiones se presenta
hipersexualidad o desinhibicion sexual, asociadas generalmente a deterioro cognitivo.

Es importante también resefiar la afectacion de la fertilidad que ocurre con
bastante frecuencia, y muchas veces en pacientes muy jovenes, para quienes no poder
tener hijos puede llegar a ser un trauma imposible de superar.

VALORACION BAREMO: No existe.

9. OTROS SINTOMAS

a. Sintomas generales: Es frecuente en los pacientes oncoldgicos presentar

malestar, anorexia, astenia, fatiga, nduseas... Es tipico que aparezcan estos
sintomas durante los tratamientos o asociados a hipertension intracraneal, pero
en ocasiones se mantienen en el tiempo y si bien son dificiles de medir
objetivamente, pueden resultar muy incapacitantes.

VALORACION BAREMO: Si estos sintomas son los mds
incapacitantes, y ya que no hay apartado especifico donde
valorarlos, se puede hacer la baremacion completa segtn
afectacion de AVD, capitulo 1, pdg. 25.
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b. Crisis epilépticas: Son un sintoma tipico de inicio. Pueden permanecer incluso

tras el tratamiento y en muchas ocasiones se requiere medicacién, con los
subsiguientes efectos secundarios.

VALORACION BAREMO: Si no se consigue el control clinico
mediante el tratamiento del tumor o con tratamiento
farmacoldgico, se baremardn segun el capitulo 3, tabla 1,
pdgina 104.

Cefaleas: Son uno de los sintomas cardinales de aparicién. En ocasiones se
asocian a hipertensién intracraneal y pueden empeorar con los cambios de
temperatura, obligando a los pacientes a extremar las precauciones con la
exposiciéon solar o las bajas temperaturas. Pueden ser de dificil control
farmacoldgico y mantenerse en el tiempo.

VALORACION BAREMO: Las cefaleas en si mismas (como la
mayor parte de los dolores) no aparecen a dia de hoy reflejadas
en el baremo. Cuando son importantes en intensidad y
frecuencia, y hay algun modo de objetivarlas (toma de
medicacion, visitas a urgencias, valoracion por neurdlogo...), se
podrian llegar a baremar como trastornos neuroldgicos
episodicos (epilepsia), en capitulo 3, tabla 1, pdgina 104.

Sintomas visuales: Segun en qué parte de la via visual se produzca el dafio (la

mas habitual es el nervio dptico), pueden aparecer alteraciones de la agudeza, el
campo visual, o la motilidad ocular (que puede producir diplopia).

VALORACION BAREMO: Capitulo 12, pdginas 215 a 223.

Afectacidn estética: A raiz de la cirugia o de los tratamientos de quimioterapia,
radioterapia o medicacién, pudiendo afectar psicolégica y socialmente a los
pacientes.

VALORACION BAREMO: No estdn contempladas.
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10. CONSIDERACIONES PSICOLOGICAS DE LOS PACIENTES CON TUMORES
CEREBRALES

VALORACION BAREMO: CAPITULO 16.

Dentro de esta esfera se diferencian dos tipos de estas alteraciones que pueden
afectar a la calidad de vida de los pacientes con tumores cerebrales y determinar la
adaptacion a las diferentes dreas de su vida.

= Alteraciones psicopatoldgicas (dafio organico y/o secundario al proceso
oncolégico).

= Deterioro cognitivo

10.1 ALTERACIONES PSICOPATOLOGICAS

Los tumores del SNC representan un factor de riesgo adicional en el desarrollo
de manifestaciones clinicas psicopatoldgicas, principalmente de la depresién clinica,
ataques de panico u otros trastornos de ansiedad, asi como trastornos mentales
orgdanicos o delirantes (Andrewes et al., 2003; Wellisch et al., 2002). La prevalencia de
estas alteraciones se situa entre el 41 y el 78% desde los primeros momentos de la
enfermedad y puede alcanzar el 90% para sintomatologia depresiva ante la progresion
de la enfermedad.

Entre todos ellos, la Depresion Clinica es el trastorno mas frecuente y debe
realizarse un adecuado diagnéstico diferencial con la apatia como manifestacion clinica
del propio tumor, hecho que no es posible si se consideran Unicamente los criterios
diagndsticos aportados por la APA (2013). En este sentido, los sintomas depresivos
pueden incluir tristeza, desesperanza, sentimiento de inutilidad y culpa, pérdida de
autoestima y problemas de concentracion (Litofsky y Resnick, 2009; Pangilian, Kelly y
Pangilian 2007). Por el contrario, la apatia provocada por un dafio directo en estructuras
mediales frontales se caracteriza por la dificultad para sentir una emocién y para
experimentar interés, sin evidenciarse sufrimiento emocional (Valentine, Passik y
Massie, 2002; Wellisch et al., 2002).

a. Alteraciones psicopatoldgicas asociados a daio organico

Las alteraciones psicopatoldgicas como manifestacién de la enfermedad
oncoldgica se suelen acompanar de sintomas neuroldgicos, aspecto que orienta el
diagndstico, aunque pueden ser la primera y Unica manifestacién del tumor por un
tiempo. Un dato a considerar en este sentido es que los tumores que cursan durante un
largo tiempo Unicamente con sintomatologia psicopatoldgica suelen ser benignos.
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Los trastornos psicopatoldgicos asociados a dafio organico en pacientes con
tumores cerebrales se dividen entre:

— Alteraciones con sintomas generales, independientes de la localizacidon tumoral.

— Alteraciones con sintomas focales asociados al dafio de dareas cerebrales
especificas.

= Respecto a las alteraciones generales, los trastornos del estado de animo son

los mas frecuentes y en contra de teorias localizacionistas, este tipo de sintomas se
asocia al dafio en diferentes estructuras corticales, no siendo exclusivo de zonas
frontales o el sistema limbico. En estas alteraciones la apatia serd uno de los sintomas
determinantes del trastorno, acompanado de la ausencia de interés hacia actividades
de su entorno. Los sindromes organicos (demencia, trastornos de alteracién de la
consciencia y bradipsiquia), las alteraciones de la personalidad y la presencia de
sintomas psicéticos también se clasifican como alteraciones psicopatoldgicas asociadas
a dafio organico sin que se asocien a un area cerebral especifica, que pueden aparecer
desde los primeros momentos, como manifestacion clinica del tumor, o a lo largo de la
enfermedad si se produce una progresion o recidiva de la enfermedad.

En este sentido se han diferenciado una serie de factores etioldgicos relativos al
tumor que pueden explicar su aparicién y los parametros cuantitativos de estos
sintomas psicopatoldgicos generales

— Localizacidn del tumor: Esta variable no define de forma completa la
aparicion de sintomas psicopatoldgicos ni el tipo de sintomatologia.
Actualmente se afirma que los tumores a nivel cortical se asocian con un
mayor porcentaje de manifestaciones psicopatolégicas, respecto a
aquellas subcorticales.

— Presidn intracraneal: Mds que a esta variable, la aparicion de
determinados sintomas se debe a las consecuencias de dicha presion:
comprensién de ciertas zonas cerebrales y/o desplazamiento de
determinadas estructuras. A nivel afectivo se asocia con labilidad
emocional con conductas de desinhibicion o aumento de la irritabilidad,
pérdida de la iniciativa que se traduce en apatia. Ademas se produce un
deterioro cognitivo en diferentes funciones que se desarrollarda mas
adelante.

— Velocidad de crecimiento del tumor: Aquellos tumores de crecimiento
rapido producen con mas frecuencia cuadros de agitacion y sindromes
confusionales; mientras que aquellos que se desarrollan de forma lenta
se asocian mas a episodios depresivos y alteraciones de la personalidad.
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= Respecto a las alteraciones asociadas al dafno en areas cerebrales especificas,

las mas frecuentes en tumores cerebrales suelen ser las relativas al I6bulo frontal, con

la afectacidn de tres circuitos prefrontales fundamentales resumidos en la Tabla 1.

Sindrome orbito-

frontal

Tabla 1. Alteraciones psicopatoldgicas de los circuitos prefrontales

Circuito prefrontal Caracteristica principal Sintomas o alteraciones asociadas

Cambio en la personalidad;
generalmente muestran conductas
de irritabilidad, problemas en el

Desconexion del

sistema de vigilancia

control de impulsos o conductas de
mania, labilidad emocional,

frontal del sistema

Sindrome prefrontal-

Sindrome mesial-

ko

Comunidad
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limbico.

dorsolateral

frontal

distractibilidad y dificultades para
responder a sefiales sociales

Afectacion de procesos ejecutivos;
hace referencia al falloen la
capacidad de generar hipdtesis,
planear acciones y tomar decisiones
para conseguir un objetivo; déficit en
la focalizacidon de la atencion,
analizar los resultados y cambiar la
estrategia si fuera necesario y
dificultad en manejar la interferencia
o entretenerse con estimulos
irrelevantes.

Las alteraciones mds caracteristicas
son la abulia y la apatia, que en estos
casos hace referencia a un estado de
ausencia de motivacién e iniciativa,
que puede llegar a ser completa.
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Desinhibicién que ademas de la
caracteristica principal incluye la
incapacidad para inhibir respuestas
incorrectas, reiterativos.

Sindrome de dependencia del medio
ambiente: con tendencia a imitar al
examinador o tocar y utilizar todos los
objetos que tienen a su alcance.

Peculiar sentido del humor ("moria“), se
refiere a que el paciente parece divertirse
con lo que a nadie hace gracia e incapacidad
para "captar" el sentido de un chiste.

Lesién basal, aparecen euféricos, a veces
incluso maniacos. Este hecho es mas
frecuente con lesiones derechas, pudiendo
llegar a presentar un trastorno obsesivo-
compulsivo

Resolucién de problemas y toma de
decisiones: fallos en tiempos de deliberacién
como en la calidad de las estrategias
utilizadas.

Otras alteraciones cognitivas: a)
programacién motora (ordenacién temporal
de acontecimientos); b) memoria de trabajo;
c) fluidez verbal (dificultad para general
palabras).

A nivel afectivo se acompafia de: apatia,
ausencia de motivacidn, dificultad para
mantener la atencion y elevada distraccion,
dependencia del entorno y carencia de
curiosidad.

Puede aparecer el mutismo akinético
especialmente en lesiones bilaterales. El
paciente estd despierto y no muestra ningin
tipo de emocion (Devinsky, 1995).

Sélo responde a sus propios motivos (no
contesta a las preguntas ni presenta
respuestas motoras). Puede hablary
moverse perfectamente si le apetece.

Fuente: elaboracion propia.
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Por otra parte, el I6bulo temporal comparte con los sindromes anteriores
determinadas alteraciones del comportamiento y cambios en la personalidad,
caracterizados por una exacerbacidn de caracteristicas premodrbidas. Ademds pueden
aparecer episodios de déjd vu, cuadros delirantes y episodios de alucinaciones
complejas de todo tipo de experiencia sensorial (visual, auditiva, gustativa, olfatoria). Es
importante sefialar que estos episodios alucinatorios se producen sin asociarse con
otros sintomas psicopatoldgicos y el paciente los identifica como fendmenos externos
sin alteraciones en el contenido ni de la forma del pensamiento.

b. Alteraciones emocionales secundarias al proceso oncolégico

Los sintomas de ansiedad y depresidén suponen una de las manifestaciones mas
frecuentes en pacientes oncoldgicos, estando presentes hasta en el 85% de los casos
que presentan psicopatologia (Nordin et al.,, 2001). En pacientes con tumores
cerebrales, los datos de prevalencia de estas manifestaciones oscilan de forma relevante
de unas investigaciones a otras, llegando a alcanzar el 90% para la depresion y del 60%
para la ansiedad (Liu et al., 2009).

Existen una serie de caracteristicas que pueden explicar la mayor prevalencia de
los sintomas reactivos clinicos de ansiedad y depresién en pacientes con tumores
cerebrales, respecto a otras patologias oncolégicas y a otras enfermedades crdnicas:

— Déficits o secuelas a nivel cognitivo y/o neuroldgico.
— Pérdida de autonomia o independencia.

— Miedo a la aparicion de crisis epilépticas.

— Expectativa de vida limitada en algunos tumores.

— Dificultad en las relaciones sociales e independencia.

Ademas, los tratamientos que reciben estos pacientes deben ser considerados
para la comprension de los sintomas clinicos de ansiedad y depresion. En este sentido,
el tratamiento de corticoterapia de forma continuado, utilizado para la disminucién del
edema cerebral en enfermos con tumores cerebrales, supone un aumento del riesgo de
sintomas de depresién y de determinadas respuestas de ansiedad, tales como agitacion
psicomotriz y activacion cognitiva

c. Alteraciones del ritmo o patron de sueio.

Las dificultades en el inicio y mantenimiento del suefio de estos pacientes son
otras de las alteraciones mas frecuentes en pacientes con tumores cerebrales, al igual
gue en otras poblaciones oncoldgicas, con una prevalencia en torno al 52% de los
pacientes. Pueden aparecer tanto en los momentos iniciales como afos después de la
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enfermedad, traduciéndose en insomnio, hipersomnia, o parasomnias. Sin embargo,
algunos autores consideran estas dificultades como un sintoma mas de los trastornos
del estado de animo, por lo que su interpretacién en este campo debe ser realizada con
precauciéon (Wellisch et al., 2002). También en algunos casos pueden estar relacionados
con el tratamiento farmacoldgico (somnolencia por antiepilépticos, insomnio por
corticoesteroides...).

VALORACION BAREMO: La hipersomnia comprobada mediante
polisomnografia, que no responde a tratamiento de mds de 6
meses se valora segun capitulo 3, tabla 1, pdgina 104.

10.2 DETERIORO COGNITIVO

Este tipo alteracion es una de las mas determinantes de la calidad de vida de los
pacientes con tumores cerebrales y de su adaptacion funcional a las diferentes areas de
su vida diaria. Los datos de prevalencia de las alteraciones cognitivas oscilan
ampliamente de unos estudios a otros (12%-90%), en funcion principalmente del tipo
de patologia analizado y del momento de la enfermedad en que se valora.

Las manifestaciones cognitivas de los tumores cerebrales, al igual que el resto de
sintomas neuroldgicos, varian en funcion de la localizacion de la lesion, de las
caracteristicas bioldgicas de los mismos y de los mecanismos fisiopatoldgicos. Sin
embargo, algunos autores sefialan que pueden diferenciarse dos tipos de
sintomatologia (Menéndez, Arribas y Chust; 2009):

1. Manifestaciones neuroldgicas generales.
2. Déficit o sintomas focales de evolucion subaguda.

= A nivel cognitivo entre las manifestaciones neurolégicas generales cabe

destacar un patrén de disminucién de la velocidad de procesamiento de la informacion,
con fallos en la comprension de la misma, alteraciones en la percepcidn, somnolencia
con pérdida de la concentracién, labilidad emocional con conductas de desinhibicién o
aumento de la irritabilidad, apatia y en ultimo lugar, alteraciones en diferentes procesos
de la memoria. Estas alteraciones se atribuyen a un aumento de la presion intracraneal
producido por la propia masa tumoral, por el edema o por la obstruccion al flujo de LCR,
motivo por el cual una vez resultas las causas asociadas se prevé una mejoria de las
alteraciones cognitivas.

= Respecto a los sintomas focales, estos se producen por la compresion que la

masa tumoral y el edema perilesional ejercen sobre las neuronas y sobre la sustancia
blanca; suelen ser de caracter progresivo y evolucion subaguda (Menéndez, Arribas y
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Chust, 2009). Este tipo de alteracion puede ser muy variable de unos pacientes a otros
de acuerdo a la localizacién de la lesion, lo que imposibilita desarrollar en este
documento todas las posibles alteraciones a nivel cognitivo.

Sin embargo, en literatura (Douw et al., 2009; Heimans y Reijneveld, 2012;
Henrikkson, 2011; Klein et al., 2002; Sanz, Olivares y Barcia, 2011; Soccianti et al., 2012;
Taphoorn y Klein, 2004) y en la practica clinica parece existir acuerdo respecto a las
funciones y dominios cognitivos con mayor afectacidén, independientemente de los
tratamientos oncoldgicos aplicados o el momento de la enfermedad en el que se realiza
la evaluacion. Entre ellas cabe citar:

— Atencidn: atencion selectiva (capacidad para seleccionar de entre varias
posibilidades la informacién relevante) y alternante (capacidad que
permite cambiar el foco de atencidon entre tareas que implican
requerimientos cognitivos diferentes).

— Mecanismos de velocidad de procesamiento de la informacion que
determina la cantidad de informacién que puede ser procesada en una
unidad de tiempo.

— Memoria, la afectacién por un tumor cerebral puede producir fallos en
cualquier proceso de la memoria, es decir, en la fijacidon, almacenamiento
o recuperacion de la informacion, principalmente de contenido verbal.

— Lenguaje: fluidez verbal y denominacién verbal. La presencia de
alteraciones en esta funcién es muy dependiente de localizacién del
tumor en el hemisferio dominante.

— Funciones ejecutivas: entre todos los procesos que se incluyen, los mas
afectados hacen referencia al fallo en la capacidad para generar hipétesis,
focalizar la atencidn, analizar los resultados y cambiar la estrategia si
fuera necesario; asi como alteraciones en memoria operativa.

— Habilidades visoespaciales., que implica la capacidad para comprender
la informacién visual, asi como generarla y transformarla en imagenes
visuales estructuradas. Su déficit produce fallos en la discriminacién e
identificacion de figuras visuales que pueden presentarse de forma
esquematizada.

En ultimo lugar se considera importante sefialar la existencia de una serie de
factores, ademas del propio tumor, relacionados con el deterioro cognitivo de estos
pacientes que pueden influir en la aparicion y evolucion del mismo:

= Edad. Pacientes de mayor edad presentan un mayor riesgo de déficits cognitivo
ante el diagnostico de tumor cerebral.
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= Educacién. Mayor nivel educativo se asocia con un mejor rendimiento
neuropsicoldgico, posiblemente asociado al efecto de reserva neuronal.

= Tipoy grado de malignidad cerebral. La progresion de la enfermedad se define
como la variable que se asociada a mayor deterioro cognitivo (Bosma et al., 2007;
Giovagnoli et al., 2005; Wefel et al., 2011).

= Tratamientos oncoldgicos.

— La cirugia puede producir dafios cognitivos transitorios y alguna de sus
complicaciones se puede asociar a déficits cognitivos permanentes.

— La radioterapia ha sido la mas estudiada, observandose que de forma
inmediata-diferida pueden aparecer transitoriamente  déficits
atencionales y de memoria a corto plazo. Por el contrario los efectos
retardados de esta técnica pueden provocar deterioro insidioso vy
progresivo en atenciéon y memoria, junto con signos neurolégicos como
por ejemplo demencia.

— Quimioterapia. Existe escasa informacion respecto a los efectos
secundarios de esta técnica sobre el rendimiento cognitivo. Sin embargo,
actualmente se ha identificado el efecto en el rendimiento cognitivo de
determinados agentes quimioterapicos, comunes a otras neoplasias
sistémicas, conocido como Chemobrain.

LR Direccion General de Atencidn a Personas con Discapacidad
CONSEJERIA DE POLITICAS SOCIALES Y FAMILIA. COMUNIDAD DE MADRID

Comunidad
de Madrid




. 44/48 Guia de Orientacion para la Valoracidn de la Discapacidad en Pacientes con Tumores Cerebrales

ANEXO: ESCALAS DE USO COMUN

1. AVD:

a. FIM + FAM para basicas, tener en cuenta no sélo si realizan la
actividad sino como.

b. Lawton y Brody para instrumentales, tener en cuenta no sélo si
realizan la actividad sino cémo.

2. MOTORICAS:

Escala de Daniels puntuada para el balance muscular.
Escala de Ashworth modificada para la espasticidad.
Escala de Tinetti para marcha y equilibrio.

Timed up and go para marcha y equilibrio.

Berg para equilibrio.

Marcha en tdndem para equilibrio.

10 meter walk test para marcha.

j- Function in Sitting Test (FIST) para control del tronco.

S @ 0o a9 0

3. FATIGA:

k. Escala de Intensidad de la fatiga.
l.  Modified Fatigue Impact Scale (MFIS).

4. COORDINACION:

m. Talén-rodilla.
n. Dedo-nariz.

5. ESFINTERES + SEXUALIDAD:

o. Diario miccional de tres dias.
p. Cuestionario de incontinencia urinaria ICIQ-SF.
g. King’s Health Questionnaire.
r. Fecal incontinence severity index.
s. Fecal incontinence quality of life instrument.
t. Indice internacional de funcién eréctil IIEF.
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PROPUESTA DE PROTOCOLO DE VALORACION NEUROPSICOLOGICA EN

PACIENTES CON TUMORES CEREBRALES

Variable
ATENCION Y ORIENTACION
Orientacion
Amplitud atencional
Atencidn selectiva
Atencidn alternante

Velocidad de procesamiento de la informacion y
funcién psicomotora

HABILIDADES VISOESPCIALES
Reconocimiento visual objetos y distinguir detalles
Habilidad visoconstructiva

FUNCIONES LINGIISTICAS

Fluidez categorial semantica

Nominacidn verbal por confrontacion
Comprensidn verbal

FUNCIONES MNESICAS

Nivel de fijacion verbal: Memoria inmediata verbal
Memoria episédica verbal a corto plazo:
Memoria episddica verbal a largo plazo
Reconocimiento verbal

Memoria episddica visual

FUNCIONES EJECUTIVAS

Inhibicion

Pensamiento abstracto

Memoria de trabajo auditiva

Habilidad de planificacién

Fluidez y generacion de alternativas
VARIABLES EMOCIONALES

Ansiedad

Depresion

Sintomas frontales y cambios personalidad

Sintomas psiquiatricos
OTRAS VARIABLES
Médicas/clinicas a considerar en el rendimiento

neurocognitivo y en los sintomas emocionales de
los pacientes con tumores cerebrales

Prueba evaluacion

Escalas de orientacion, WSM-III
Subescala digitos WSM-III
Tarea de cancelacion
Parte B Trail Making Test
Parte A Trail MAking Test

Subescala Figuras Complejas WAIS-1II
Figura compleja de Rey:
- Copia de representacion de un modelo complejo
externo

Tarea de evocacion categorial semantica
Test Vocabulario Boston
Token Test

Test de Aprendizaje Verbal Espafia-Complutense, ya que
actualmente posee forma paralela.

Figura Compleja de Rey

Test de Stroop
Semejanzas del WAIS
Subescala de Letras y NUmeros WSM-III
Test Torre de Hanoi
Tarea de fluidez fonoldgica verbal (FAS)

HADS

Entrevista para el paciente y un familiar de escala BADS
(DEX)

Neuropsychiatric Inventory

Entrevista estructurada e historia clinica:
Grado malignidad, lateralidad, antecedentes personales,
crisis epilépticas, corticoterapia y situacion enfermedad
(progresion vs no progresion)
Fuente: MEC, Short Prtable Inventory

Cuando existe un deterioro cognitivo severo y no es posible aplicar estos

cuestionarios se considera relevante realizar una valoracion del rendimiento funcional,

para ello se proponen:

= |nstrumento de screening del rendimiento cognitivo: MEC, Short Portable

Inventory.
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= Escalas de rendimiento funcional:
— Actividades avanzadas de la vida diaria de Lawton y Brody.

— Actividades basicas de la vida diaria de Katz.
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Dirigida a profesionales de los equipos de valoracidn y orientacion a personas
con discapacidad, el objetivo de esta Guia es proporcionar informacion util
sobre las secuelas de los tumores cerebrales y los aspectos médicos vy
psicolégicos que pueden comprometer la independencia funcional y la
participacion social de las personas afectadas.

Desde el ambito competencial de la Direccidn General de Atencidn a Personas
con Discapacidad de la Consejeria de Politicas Sociales y Familia de la
Comunidad de Madrid, la Guia trata de facilitar la adecuada proteccion social
de las personas con tumor cerebral, haciendo mas visibles sus necesidades y
favoreciendo, en definitiva, una mejora de su calidad de vida.
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