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reSUMeN

los tumores del tronco encefálico constituyen el 10-25% 
de los tumores cerebrales pediátricos. los gliomas focales 
del mesencéfalo son un subgrupo distinto y constituyen 
entre el 9-10% del total de tumores de tronco infantiles. 
dan lugar a manifestaciones relacionadas con hidrocefalia 
obstructiva y deben ser tenidos en cuenta ante obstrucciones 
del acueducto de Silvio de aparición tardía, al subyacer en 
un 10% de las mismas. la rMN es la prueba diagnóstica 
de elección. el diagnóstico de “glioma tectal benigno” se 
realiza habitualmente en base a la apariencia radiológica 
y al curso indolente de estas lesiones. Si la hidrocefalia se 
trata adecuadamente, el pronóstico en general es excelente. 
dado el curso habitualmente benigno de los gliomas tectales, 
la mayoría de los pacientes pueden ser seguidos con rMN 
periódicas, sin tratamiento específico del tumor. la ventri-
culostomía endoscópica es el tratamiento de elección para 
la hidrocefalia. la torpeza motriz y la ataxia están descritas 
como síntoma de presentación de los tumores del tectum 
aunque los estudios que describen temblor con hidrocefalia 
subyacente son escasos. 

presentamos un paciente con torpeza motriz, temblor 
y alteración en el funcionamiento intelectual en relación a 
hidrocefalia obstructiva crónica y lesión mesencefálica com-
patible con glioma tectal. el diagnóstico se realizó con rMN, 
y se realizó tratamiento con ventriculostomía endoscópica, 
con buena evolución clínica. es fundamental tener presente 

la posibilidad de una hidrocefalia y un tumor mesencefálico 
subyacente ante todo paciente pediátrico con síntomas de 
torpeza motriz, sobre todo si asocia síntomas de bajo ren-
dimiento cognitivo. 

Palabras clave: ataxia; Glioma; Hidrocefalia; tectum; 
temblor; tronco encefálico. 

aBStraCt

Brainstem tumors constitute 10-25% of pediatric brain 
tumors. Focal gliomas of the midbrain are a distinct sub-
group and constitute between 9-10% of the total trunk 
tumors in children. they give rise to manifestations related 
to obstructive hydrocephaly and must be taken into account 
in the case of obstructions of the late-onset Silvio aqueduct, 
when undergoing in 10% of them. Mri is the diagnostic 
test of choice. the diagnosis of “benign tectal glioma” is 
usually made based on the radiological appearance and 
the indolent course of these lesions. if hydrocephalus is 
treated properly, the overall prognosis is excellent. Given 
the usually benign course of tectum gliomas, most patients 
can be followed with periodic Mri without specific tumor 
treatment. endoscopic ventriculostomy is the treatment 
of choice for hydrocephalus. Motor clumsiness and ataxia 
are described as presenting symptoms of tectum tumors, 
although studies describing tremor with underlying hydro-
cephalus are scarce.
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We present a patient with motor clumsiness, tremor, and 
altered intellectual functioning in relation to chronic obstruc-
tive hydrocephalus and mesencephalic lesion compatible 
with tectal glioma. the diagnosis was made with Mri, and 
treatment with endoscopic ventriculostomy was performed, 
with good clinical evolution. it is essential to keep in mind 
the possibility of a hydrocephalus and an underlying mesen-
cephalic tumor before any pediatric patient with symptoms 
of motor clumsiness, especially if he associates symptoms 
of low cognitive performance.

Key words: ataxia; Clumsiness; Glioma; tectum; Brain-
stem; Hydrocephalus; tremor.

 
iNtrodUCCióN

los tumores del tronco encefálico constituyen el 10-25% 
de los tumores cerebrales pediátricos (1,2). los gliomas del 
tronco encefálico son un grupo heterogéneo de gliomas que 
ocurren predominantemente en la infancia. los gliomas 
tectales son típicamente astrocitomas de bajo grado que 
tienen un curso relativamente benigno(3). Su localización 
periacueductal, su ausencia de captación de contraste, y 
sus prolongados períodos de estabilidad son característi-
cos(3). dada la proximidad de estos tumores al acueduc-
to del cerebro los síntomas asociados con estos tumores 
incluyen aumento de la presión intracraneal e hidrocefalia 
obstructiva, que es la forma más común de presentación(3). 
estos síntomas incluyen la cefalea, alteraciones visuales, 
síntomas piramidales, ataxia, nistagmus, temblor, movi-
mientos cefálicos, problemas cognitivos como déficits de 
memoria y disminución del rendimiento escolar(1,3-5). el 
tratamiento de elección es el de la hidrocefalia por medio 
de ventriculostomía endoscópica, obteniendo una biopsia 
durante el procedimiento cuando sea posible, y posterior 
seguimiento con rMN seriadas, sin tratamiento específico 
del tumor(3). 

presentamos el caso de un varón de 10 años con torpeza 
motriz, temblor, y alteración en el funcionamiento intelec-
tual en relación a hidrocefalia obstructiva crónica y lesión 
mesencefálica compatible con glioma tectal. el diagnóstico 
se realizó con rMN y se llevó a cabo tratamiento con ventri-
culostomía endoscópica, con buena evolución clínica. 

es fundamental tener presente la posibilidad de una 
hidrocefalia y un tumor mesencefálico subyacente ante 
todo paciente pediátrico con síntomas de torpeza motriz, 
sobre todo si asocia síntomas de bajo rendimiento cog-
nitivo. 

CaSo ClÍNiCo

varón de 10 años que acude a consultas de Neuropedia-
tría por torpeza motriz y temblor. la gestación había sido 
controlada y sin incidencias, con un parto a término eutó-
cico, no precisando reanimación. el desarrollo psicomotor 
fue referido como normal. No había presentado crisis comi-
ciales. No tenía otros antecedentes de interés. No existían 
antecedentes en la familia de patología del sistema nervioso 
central (SNC) o retraso psicomotor en la familia ni consan-
guinidad. en la anamnesis refería la familia dificultades en 
la motricidad fina y gruesa, con caídas frecuentes, siendo 
independiente para las actividades básicas de la vida diaria, 
pero torpe para los deportes respecto a los otros compañe-
ros. No presentaba orinas oscuras. tenía dificultades en la 
coordinación y lectura y problemas en la comprensión de 
las matemáticas, habiendo repetido 2º de primaria. recibía 
refuerzo psicopedagógico en su centro escolar. la sociali-
zación era normal. 

en la exploración física tenía un peso de 52,1 kilogramos 
y una tensión arterial de 108/67. el fenotipo era normal. 
No presentaba estigmas cutáneos. la exploración sistémica 
no tenía alteraciones y en la exploración neurológica los 
pares craneales eran normales, campimetría normal, no nis-
tagmus, habla normal, no escándida. el tono muscular era 
normal, con reflejos osteotendinosos presentes y simétricos. 
No presentaba clonus, tenía pies valgos. el reflejo cutáneo 
plantar era flexor bilateral. Se observaba un temblor cinético, 
intencional, más marcado izquierdo y postural sin disme-
trías. No tenía signos extrapiramidales. Signo de romberg 
negativo. Marcha con genu valgo. dificultades en la marcha 
en tándem. Marcha de puntillas y talones conservada, no 
marcha en estepaje. 

Se solicitó analítica, incluyendo estudio metabólico e 
inmunológico y CpK y rMN cerebral con espectroscopia. 
todo el estudio analítico fue normal. en la rMN se objetivó 
una dilatación del sistema ventricular supratentorial (ventrí-
culos laterales y iii ventrículo), con una disminución del cali-
bre del tercio medio del acueducto de Silvio, condicionado 
por una lesión localizada en el segmento posterior y medial 
del hemimesencéfalo derecho, de bordes mal definidos, que 
no captaba contraste, con un diámetro de aproximadamente 
1,4 centímetros. 

Se diagnosticó de hidrocefalia supratentorial obstructiva 
condicionada por una lesión mesencefálica que obliteraba 
el acueducto de Silvio y que en principio era compatible 
con glioma de bajo grado. Se derivó a consultas de neu-
rocirugía, realizándose ventriculostomía endoscópica, con 
buena evolución clínica (disminución del temblor y mejora 
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en la torpeza y coordinación motriz), aunque en el momento 
actual mantiene dificultades cognitivas. 

diSCUSióN

los tumores del tronco encefálico constituyen el 10-25% 
de los tumores cerebrales pediátricos(1,2). los gliomas foca-
les del mesencéfalo constituyen entre el 9-10% del total de 
tumores de tronco infantiles(2). los tumores de la región tec-
tal constituyen un subgrupo distinto de tumores del tronco 
encefálico con un curso clínico indolente(1,6). el tectum (techo) 
está localizado en la porsión dorsal del mesencéfalo. la edad 
media en la que los niños con gliomas tectales presentan 
síntomas es de 6 a 14 años(7).

los astrocitomas grado i o grado ii (World Health Orga-
nization grado i o ii) son las lesiones más comunes encontra-
das en el tectum(3). los niños típicamente se presentan con 
síntomas clínicos de aumento de la presión intracraneal en 

relación a hidrocefalia obstructiva cuando el tumor obstruye 
el acueducto de Silvio(1,6,8). entre los síntomas de hidrocefalia 
de larga duración y gliomas tectales se encuentran el pro-
gresivo deterioro del rendimiento escolar, los episodios de 
cefalea intermitente, cambios en el comportamiento, fallo de 
medro, alteraciones visuales, síntomas piramidales, ataxia, 
nistagmus, síndrome de parinaud, parálisis del sexto par 
craneal, temblor, movimientos cefálicos, macropsia, diplopía 
y problemas cognitivos(1,4,5,7-10). entre estos últimos destacan 
déficits de memoria, disminución del rendimiento escolar, 
cambios de personalidad, y disfasia(1). 

Nuestro paciente presentaba ataxia y temblor intencional, 
así como disminución del rendimiento escolar. la mayoría de 
estos síntomas se resuelven después de disminuir la presión 
de líquido cefalorraquídeo. la rMN es la prueba diagnóstica 
de elección(7). en la rMN el glioma se presenta con una señal 
hipointensa en t1 e hiperintensa en t2 en la placa tectal, 
el realce tras la administración de contraste intravenoso se 
presenta en una pequeña minoría de tumores(2,3). estas carac-
terísticas en la rMN son bastante específicas y raramente es 
necesario el estudio anatomopatológico del tumor(1). 

Figura 1. rM coronal t1. lesión focal mesencefálica derecha (flecha 
blanca) de márgenes mal definidos que condiciona estenosis del 
tercio medio del acueducto de Silvio e hidrocefalia supratentorial 
obstructiva crónica y edema periventricular transependimario 
secundarios. 

Figura 2. rM axial t2. rM ponderada en t2 que muestra lesión 
focal de márgenes mal definidos localizada en el segmento posterior 
y medial del hemimesencéfalo derecho y tubérculo cuadrigémino 
(flecha blanca). 
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el tratamiento de elección de los gliomas tectales es el de 
la hidrocefalia por medio de ventriculostomía endoscópica, 
obteniendo una biopsia durante el procedimiento cuando 
sea posible(2,3,6,7,11) sin tratamiento específico del tumor. pos-
teriormente el tumor debería ser seguido clínicamente y con 
rMN realizadas de forma seriada. la biopsia está justificada 
en los casos de progresión tumoral(7). 

aunque la derivación ventrículo-peritoneal es eficaz 
tratando la hidrocefalia, está asociada a una tasa mayor de 
complicaciones a largo plazo(5). Hay grupos de trabajo que 
reservan la derivación para pacientes en los que ha falla-
do la ventriculostomía(5). Su prolongada evolución natu-
ral hace poner en duda a varios autores la necesidad de 
medidas quirúrgicas u oncológicas adicionales(2). además, 
queda por demostrar que la cirugía agresiva modifique la 
historia natural de los gliomas tectales(2). el tratamiento 
quirúrgico del tumor o la radioterapia adyuvante quedan 
reservados para pacientes con enfermedad progresiva o 
recurrente(1).

tras el tratamiento se han observado déficits cognitivos, 
incluyendo déficit de atención, trastornos del aprendizaje y 
la memoria(1). Nuestro paciente, en el momento actual pre-
senta aún un rendimiento escolar inferior a su edad y está 
requiriendo adaptación curricular, aun cuando sus otros 
síntomas han mejorado.

la mayoría de los pacientes permanecen clínica y 
radiológicamente estables durante largos períodos (hasta 
diez años) después del tratamiento de la hidrocefalia(11). la 
progresión radiológica del tumor ocurre en el 15-25% de 
los casos(3). los datos que sugieren una expansión tumoral 
son cambios radiológicos, crecimiento e invasión de otras 
estructuras y aparición de síntomas clínicos(7). Se consideran 
signos de buen pronóstico el tamaño tumoral pequeño, la 
ausencia de captación de contraste, la localización intrínseca 
y la ausencia de la extensión tumoral(6). 

Como conclusión, y en base a nuestro paciente, se debe 
tener en cuenta el diagnóstico de hidrocefalia de larga evo-

lución y la posibilidad de un tumor del tronco cerebral 
subyacente ante un niño con ataxia, temblor intencional y 
disminución del rendimiento intelectual.   
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