
o
gG

u
ie

s 
d

e 
Pr

àc
ti

ca
 C

lín
ic

a 
en

 C
àn

ce
r 

a 
C

at
al

u
n

ya

OG05/2004  Novembre 2004
o

g
OncoGuia de tumors 
pediàtrics del sistema 
nerviós central



o
g

Per citar aquest document cal 
fer-ho de la manera següent:
OncoGuia de tumors pediàtrics del 
sistema nerviós central. Barcelona: 
Agència d’Avaluació de Tecnologia 
i Recerca Mèdiques. CatSalut. 
Departament de Sanitat i Seguretat 
Social. Generalitat de Catalunya. 
Novembre 2004     (OG05/2004)

EDICIÓ I DISTRIBUCIÓ
AATRM

CORRECCIÓ
AATRM

DISSENY
J. López Corduente

IMPRESSIÓ
AATRM

© Agència d’Avaluació de   
 Tecnologia i Recerca Mèdiques

 Dipòsit legal: B-44.322-2005

L’Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques és una empresa pública, sense ànim de lucre, creada el maig 
de 1994. Té com a objectius promoure que la introducció, l’adopció, la difusió i la utilització de tecnologies mèdiques es faci 
d’acord amb criteris d’eficàcia, seguretat, efectivitat i eficiència demostrades, i també promoure la investigació orientada 
a les necessitats de salut de la població i a les de coneixement del sistema sanitari.

© Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques 

 L'Agència té la propietat intel∙lectual d’aquest document. Cap fragment d’aquesta edició no pot ser reproduït, emmagat-
zemat o transmès de cap forma ni per cap procediment, sense el permís previ exprés del titular del copyright.

Les persones interessades a rebre exemplars d’aquest document poden adreçar-se a:
Agència d'Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques
Esteve Terradas, 30
Recinte Parc Sanitari Pere Virgili                                                      
Edifici Mestral, 1a planta 
08023 Barcelona
T. 93 259 42 00 
F. 93 259 42 01
e-mail: direccio@aatrm.catsalut.net   
http://www.aatrm.net

o

g

OncoGuia de tumors 
pediàtrics del sistema 
nerviós central

G
u

ie
s 

d
e 

Pr
àc

ti
ca

 C
lín

ic
a 

en
 C

àn
ce

r 
a 

C
at

al
u

n
ya

OG05/2004  Novembre 2004

o

g

ÍNDEX

PART I: PROCÉS I METODOLOGIA DE LES GUIES DE PRÀCTICA CLÍNICA  ETODOLOGIA DE LES GUIES DE PRÀCTICA CLÍNICA  
EN CÀNCER-ONCOGUIES 5EN CÀNCER-ONCOGUIES 5

. Procés 5. Procés 5

. Metodologia 6. Metodologia 6

. Fonts d'informació consultades 8. Fonts d'informació consultades 8

PART II: ONCOGUIA DE TUMORS PEDIÀTRICS   PART II: ONCOGUIA DE TUMORS PEDIÀTRICS   
DEL SISTEMA NERVIÓS CENTRAL 9DEL SISTEMA NERVIÓS CENTRAL 9

. Algorismes 9

. Introducció 15

o
. Introducció 15

o
. Tècniques radiològiques en el diagnòstic     

o
. Tècniques radiològiques en el diagnòstic     

o
i avaluació dels tumors cerebrals 17

o
i avaluació dels tumors cerebrals 17

o
. Tipus de biòpsies en neurocirurgia 19

o
. Tipus de biòpsies en neurocirurgia 19

o
. Tipus d’abordatge en neurocirurgia 19

o
. Tipus d’abordatge en neurocirurgia 19

o
. Quimioteràpia en el tractament dels tumors cerebrals infantils 20

o
. Quimioteràpia en el tractament dels tumors cerebrals infantils 20

o
. Tècniques d’irradiació en tumors del sistema nerviós central 20

o
. Tècniques d’irradiació en tumors del sistema nerviós central 20

o
. Compressió medul∙lar en oncologia pediàtrica 21

. Bibliografia     22

. Annex. Recomanacions generals per a la redacció    g. Annex. Recomanacions generals per a la redacció    gd’un informe d’anatomia patològica de tumors    gd’un informe d’anatomia patològica de tumors    gdel sistema nerviós central i perifèric 25gdel sistema nerviós central i perifèric 25g



3

o
g

Comitè organitzador i de metodologia de les OncoGuies

 ¬ Dr. Joan Vidal-Jové
Coordinador del Programa, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques -   
Institut Català d’Oncologia

 ¬ Dr. Josep M. Arnau de Bolós
Cap de secció de farmacologia clínica, Fundació Institut Català de Farmacologia

 ¬ Dra. Marta Aymerich Martínez
Directora de la CIRIT, Departament d'Universitats, Recerca i Societat de la Informació

 ¬ Dr. Josep M. Borràs Andrés
Director, Institut Català d’Oncologia

 ¬ Dr. Josep R. Germà Lluch
Director de Desenvolupament Oncològic, Institut Català d’Oncologia

 ¬ Dr. Roger Pla Farnos
Director del Pla Director d'Oncologia a Catalunya

 ¬ Sr. Antoni Parada Martínez
Documentalista, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca MèdiquesDocumentalista, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques

 ¬ Sra. Isabel Parada Martínez
Edició, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca MèdiquesEdició, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques

 ¬ Sra. Elisa Rius Umpiérrez
Edició, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca MèdiquesEdició, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques

 ¬ Dr. Joan MV Pons i RafolsDr. Joan MV Pons i Rafols
Director, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca MèdiquesDirector, Agència d’Avaluació de Tecnologia i Recerca Mèdiques

Experts en tumors pediàtrics del sistema nerviós central
o

Experts en tumors pediàtrics del sistema nerviós central
o

 ¬ Dr. Frederic Bartomeus Jené
Director del servei de neurocirurgia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

o
Director del servei de neurocirurgia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

o
 ¬ Dr. Antoni Capdevila Morell

Coordinador de diagnòstic per imatge, Hospital Universitari de Sant Joan de Déu

o
Coordinador de diagnòstic per imatge, Hospital Universitari de Sant Joan de Déu

o
 ¬ Dr. José A. Carceller Vidal

Cap de servei d’oncologia radioteràpica, Hospital Universitari Arnau de Vilanova de Lleida

o
Cap de servei d’oncologia radioteràpica, Hospital Universitari Arnau de Vilanova de Lleida

o
 ¬ Dr. Pablo Clavel Laria

Servei de neurocirurgia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

o
Servei de neurocirurgia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

o
 ¬ Dr. Jordi Craven-Bartle Lamote

Director del servei d’oncologia radioteràpica, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

o
Director del servei d’oncologia radioteràpica, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

o
 ¬ Dra. Ofelia Cruz Martínez

Servei d’oncologia, Hospital Universitari de Sant Joan de Déu

 ¬ Dr. Josep Cubells Rieró
Director del servei de pediatria, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau gDirector del servei de pediatria, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau g ¬ Dra. Mª del Mar Puertas Valiño gDra. Mª del Mar Puertas Valiño gServei d’oncologia radioteràpica, ICO, Hospital Universitari Germans Trias i PujolgServei d’oncologia radioteràpica, ICO, Hospital Universitari Germans Trias i Pujolg ¬ Dr. Jesús Estella Aguado
Coordinador d’hemato-oncologia, Hospital Universitari de Sant Joan de DéugCoordinador d’hemato-oncologia, Hospital Universitari de Sant Joan de Déug ¬ Dra. Montserrat Estorch Cabrera gDra. Montserrat Estorch Cabrera gServei de medicina nuclear, Hospital gHospital gg de la Santa Creu i Sant Pau g ¬ Dr. Jordi Giralt López de Sagredo gDr. Jordi Giralt López de Sagredo gServei d’oncologia radioteràpica, Hospitals Vall d’Hebron gServei d’oncologia radioteràpica, Hospitals Vall d’Hebron g ¬ Dr. Luis Gros Subías
Unitat d'oncologia pediàtrica, gHospital Materno-infantil de la Vall d’Hebrong ¬ Dr. Esteve Guardia Mas
Servei de radiologia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

 ¬ Dr. Germán Javier Manchón
Cap de Secció d’oncohematologia pediàtrica, Hospital Universitari Germans Trias i Pujol

 ¬ Dr. Manuel de Juan Delago
Servei de radiodiagnòstic, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

 ¬ Dr. José Mª Costa Molinari
Cap del servei de neurocirurgia, Hospital Universitari de Sant Joan de Déu

 ¬ Dra. Montserrat Melo Valls
Unitat d’onco-hematologia pediàtrica, Corporació Sanitària Parc Taulí

 ¬ Dra. Núria Pardo García
Cap de secció d’oncologia pediàtrica, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

 ¬ Dr. Xavier Perich Alsina
Servei de radiodiagnòstic, Hospital del Mar

 ¬ Dr. Ramón Puy
Servei de radiodiagnòstic, Hospital Universitari de Sant Joan de Déu

 ¬ Dra. Isabel Roca Bielsa
Servei de medicina nuclear, Hospital Universitari de la Vall d’Hebron

 ¬ Dr. Antoni Rovira Gols
Corporació Sanitària Parc Taulí



4

o
g

 ¬ Dr. Jordi Ruscalleda Nadal
Director del servei de radiodiagnòstic, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

 ¬ Dr. Luís San Román Manzanera
Servei de radiodiagnòstic, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

 ¬ Dr. José Mª Sánchez de Toledo
Hospital Materno-infantil de la Vall d’Hebron

 ¬ Dra. Gemma Sancho Pardo
Servei d’oncologia radioteràpica, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

 ¬ Dr. Josep M. Solé Monne
Servei de radioteràpia, Hospital General de Catalunya

 ¬ Dra. Anna Vernet
Sevei de neurologia, Hospital Universitari de Sant Joan de Déu

 ¬ Dr. Josep Vila Torres
Cap de servei d’anatomia patològica, Hospital Universitari de Sant Joan de Déu

 ¬ Dr. Salvador Villà Freixa
Servei d’oncologia radioteràpica, ICO Hospital Duran i Reynals

Revisors externs de l’OncoGuia de tumors pediàtrics del sistema nerviós central

 ¬ Dra. Brigitta Baumert
University Hospital Maastricht, Holanda

 ¬ Dr. Eric Bouffet
The Hospital for Sick Children, Canadà

 ¬ Dra. Adela Cañete
Hospital Infantil La Fe de València

 ¬ Dr. Didier Frappaz
Centre Léon Bérard, Lyon, França

 ¬ Dra. Mª Luisa Garré
Instituto G. Gaslini, Gènova, ItàliaInstituto G. Gaslini, Gènova, Itàlia

 ¬ Dr. François DozDr. François Doz
Institut Marie Curie, París, FrançaInstitut Marie Curie, París, França

 ¬ Dra. Maura MassiminoDra. Maura Massimino
Istituto Nazionale Tumori, Milà, ItàliaIstituto Nazionale Tumori, Milà, Itàlia

¬ Dr. David Walker
University of Nottingham, Regne Unit

o
University of Nottingham, Regne Unit

o



5

PROCÉS

Introducció
Les OncoGuies són l’eina que utilitza el Pla 
Director d’Oncologia per aconseguir l’equitat 
terapèutica. El Departament de Sanitat i Segu-
retat Social ha instaurat el Pla Director d’Onco-
logia a Catalunya que, entre altres objectius, 
estableix que s’han de desenvolupar mesures 
de millora de l’atenció oncològica basades en 
la millor evidència científica possible. La gestió 
d’aquest Pla Director ha estat encomanada a 
l’Institut Català d’Oncologia (ICO), empresa 
pública que té entre les seves missions asses-
sorar el CatSalut-Servei Català de la Salut en 
la prevenció i el control del càncer a Catalunya 
així com en la millora de l’atenció oncològica 
de la població. 

D’altra banda, l’Agència d’Avaluació de Tec-
nologia i Recerca Mèdiques (AATRM), també 

empresa pública del CatSalut, té entre els seus 
objectius generar informació procedent de 
l’anàlisi rigorosa i sistemàtica de l’evidència 
científica a fi que aquells que han de prendre 
decisions dins del sistema sanitari ho facin 
fonamentant-se en la millor informació dis-
ponible. En aquest sentit, l’AATRM té àmplia 
experiència en la realització i l’avaluació de 
guies de pràctica clínica. 

Aquests objectius i missions van cristal∙litzar 
en la firma d’un acord ICO-AATRM per crear 
un programa conjunt denominat Programa 
de Guies de Pràctica Clínica en Càncer-Onco-
Guies, que presenta com a atributs fonamen-
tals la qualitat, l’eficiència i la transparència.

Actors
L’ús d’una OncoGuia ha de garantir que es rebi 
el tractament recomanat pels estudis científics i 
els experts de tot el món involucrats en aquest 
tipus de malaltia. Per aconseguir aquesta fita, 
es va decidir que l’administració sanitària exer-
ciria un paper dinamitzador, i que els actors 
fonamentals i responsables del desenvolupa-
ment de les esmentades OncoGuies serien els 
professionals de l’atenció sanitària, recolzats 
metodològicament per l’AATRM.

Les Comissions de Tumors i els departaments 
d’Oncologia Mèdica, Hematologia, Oncologia 
Radioteràpica, i Cirurgia; especialitats mèdi-
ques i quirúrgiques com Digestiu, Endoscòpia, 
Pneumologia, Ginecologia, Cirurgia Plàstica, 
Cirurgia Toràcica; així com els especialistes en 
Serveis Centrals, Anatomia Patològica, Radi-
ologia i Medicina Nuclear dels hospitals de la 
Xarxa Hospitalària d’Utilització Pública (XHUP) 
en són els participants. Tots ells aporten l’ex-
periència clínica plasmada en els protocols 
existents dels principals tipus de tumors i, en 
la fase corresponent del procés, revisen i discu-
teixen l’elaboració dels algorismes i el redactat 
del text de les OncoGuies fins a aconseguir 
el document definitiu, i es constitueixen en 
Comitè d’Experts que vetllarà per l’actualitza-
ció continuada de les esmentades OncoGuies. 
Aquesta part del procés és fonamental per 
establir la dinàmica de participació i consens 

que fa que el document final sigui producte 
de tothom i propietat tant dels experts com de 
les agències encarregades de produir-ho.

L’AATRM compilà i revisà sistemàticament, 
avaluant la seva qualitat, les guies de pràctica 
clínica disponibles, nacionals i internacionals, 
sobre els tipus de càncer que ens ocupen. 
També avaluà la qualitat dels protocols assis-
tencials vigents a Catalunya pel que fa al grau 
d’evidència que els sustenta i al grau d’acord 
amb l’experiència revisada. Posteriorment, 
redactà les corresponents guies, que van ser 
discutides en diferents jornades de treball 
organitzades amb aquesta finalitat tant amb 
professionals de les diferents institucions cata-
lanes com amb experts de l’àmbit internacio-
nal. Les principals guies internacionals avalua-
des han estat les de la National Comprehensive 
Cancer Network, les de la Fédération Française 
de Centres de Lutte Contre le Cancer, les del
Cancer Care Ontario i les del National Institute 
for Clinical Excellence.

L’Acadèmia de Ciències Mèdiques de Catalunya 
i de Balears, al seu torn, dóna el seu suport 
científic al temps que coordina l’elaboració de 
les recomanacions generals per a la redacció 
dels informes patològics mitjançant la Societat 
Catalana d’Anatomia Patològica.

PART I.  PROCÉS I METODOLOGIA DE LES GUIES DE PRÀCTICA CLÍNICA EN 
CÀNCER-ONCOGUIES
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Així, les OncoGuies estan basades en l’estat 
del coneixement científic, la revisió de l’expe-
riència internacional i les aportacions d’experts 
del nostre context, perfilant i establint la seva 
aplicabilitat al nostre entorn sanitari. Per tant, 
permetran donar garantia de rebre el millor 
tractament demostrat, independentment del 

lloc de residència. S’ha de destacar que, en 
aquest cas, la innovació consisteix en l’estan-
dardització d’aquests tractaments. Els atributs 
d’equitat, protecció i consens són els que 
reflecteixen més fidedignament la utilitat de 
les OncoGuies.

Contingut 

La qualitat principal és el fet de ser bàsiques i 
clares. La guia tipus disposa de la composició 
següent:

¬ Comitè d’experts involucrats 
¬ Procés i metodologia d’elaboració 

¬ Algorismes de diagnòstic, tractament i 
seguiment 

¬ Text explicatiu 

¬  Bibliografia 

Està previst incorporar una base de dades de 
resultats amb indicadors d’atenció oncològica 
(supervivència lliure de malaltia, supervivència 

global, nombre de ganglis analitzats, i d'altres 
específics del tipus de tumor). Aquesta base 
de dades serà una incorporació diferencial i 
innovadora respecte a la resta de guies de 
pràctica clínica internacionals vigents avui dia. 
Actuarà tant de control de qualitat com de 
testimoni de la necessitat d’actualització de 
les OncoGuies.

L’objectiu qualitatiu és fer unes OncoGuies 
fiables i integradores, que puguin competir 
en qualitat i universalitat amb qualsevol de 
les considerades de referència als diferents 
entorns sociosanitaris.

METODOLOGIA

Vincle de les recomanacions amb l’evidència científica disponible 

assignat una categoria dins d’una classifica-
ció del grau de consens. En segon lloc, s’ha 
fet una breu síntesi de l’evidència científica 
disponible que dóna suport a la intervenció, 
amb l’assignació d’una categoria dins d’una 
classificació segons la seva qualitat. 

Així, cada una d’aquestes recomanacions 
seleccionades s’esmenta en els algorismes 
amb dos valors: un referit al grau de consens 
dins del grup de treball i un altre referit a la 
qualitat de l’evidència científica que la recolza; 
habitualment, s’afegeix una crida a un text en 
què se sintetitza breument l’evidència. A con-
tinuació, es descriuen el procés i les categories 
d’ambdues classificacions. Les classificacions 
s’han elaborat tenint en compte les propostes 
actuals del National Cancer Institute (www.
cancer.gov/cancerinfo/pdq/), la National 
Comprehensive Cancer Network-NCCN
(www.nccn.org/), l’NHS Scotland (NHS Scotland (NHS Scotland www.
show.scot.nhs.uk/sign/guidelines), l’Insti-
tute for Clinical Systems Improvement-ICSI 
(www.icsi.org), la Fédération Nationale des 
Centres de Lutte Contre le Cancer (Centres de Lutte Contre le Cancer (Centres de Lutte Contre le Cancer www.
fnclcc.fr/) i l’AATRM (www.aatrm.net).fnclcc.fr/) i l’AATRM (www.aatrm.net).fnclcc.fr/

En els algorismes de les OncoGuies es proposen 
una sèrie d’intervencions diagnòstiques, pre-
ventives o terapèutiques per a diferents tipus 
de tumors. Per decidir les recomanacions per 
a cadascun dels casos s’han tingut en compte 
els protocols existents i la pràctica clínica actual 
en els diferents hospitals catalans, així com les 
opinions i arguments dels membres dels dife-
rents grups de treball expressats en una sèrie 
de reunions obertes i programades dins d’un 
pla de treball estructurat. El mètode de treball 
bàsic ha estat l’elaboració d’uns esborranys 
que s’han anat debatent i no s’han donat per 
definitius fins a arribar a un consens per part 
del grup d’experts. Els membres dels grups de 
treball han fet esmenes als diferents esbor-
ranys (per escrit o a les mateixes reunions) que 
s’han discutit en tots els casos a les reunions 
programades.

Per a una sèrie de recomanacions seleccio-
nades per cada grup de treball, en funció de 
la seva rellevància, s’han afegit dues tasques 
addicionals. En primer lloc, s’ha comprovat 
el grau d’acord que sobre la recomanació ha 
existit dins del grup de treball i també se li ha 
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Classificació de l’evidència científica disponible

Habitualment, la majoria de 
classificacions vigents avui 
dia utilitzen com a element 
bàsic la susceptibilitat al biaix 
del disseny dels estudis que 
donen suport a l’eficàcia de 
la intervenció que es planteja. 
En general, concedeixen el 
nivell més alt de la classifi-
cació als estudis en els quals 
l’assignació dels pacients als 
diferents grups ha estat ale-
atòria (habitualment assaigs 
clínics controlats aleatoritzats 
o metaanàlisis d’assaigs clínics 
d’aquestes característiques) i 
el nivell mínim a l’opinió d’ex-
perts en absència d’evidència 
de nivell superior. En categories 
intermèdies se situen els estudis 
epidemiològics observacionals 
analítics amb un grup con-
trol (per exemple, estudis de 
cohorts o de casos i controls) i 
els estudis observacionals sense 
un grup control (per exemple, 
sèries de casos).

Com s’acaba de comentar, 
la majoria de classificacions 
valoren fonamentalment l’evi-
dència sobre l’eficàcia de la 
intervenció que es planteja i 
no valoren formalment qües-
tions relacionades amb el risc 
de iatrogènia, ni la conveni-
ència de la intervenció ni els 
seus costos. Acceptant com 
a plantejament inicial que 
l’eficàcia és el primer que s’ha 
de tenir en compte, en el cas 
concret de l’oncologia s’ha 
valorat que era fonamental 
reflectir a la classificació quina 
era la variable de mesura d’efi-
càcia emprada als estudis que 
donen suport a la intervenció 
plantejada, ja que es considera 
superior una mesura que ha 
demostrat millorar la super-
vivència que una altra que 
només ha demostrat millorar la 
taxa de respostes tumorals.

Classificació del grau de consens

 Categoria E Estàndard. Quan tot el grup de treball està d’acord en 
considerar recomanable la intervenció que es planteja en 
el context concret de l’algorisme.

Categoria OC Opció de consens. Quan la majoria (90%) del grup 
de treball considera recomanable la intervenció que es 
planteja en el context concret de l’algorisme.

 Categoria O Opció. Quan hi ha discrepàncies majors sobre si la 
intervenció és recomanable i no s’ha arribat a un 
consens per part de la majoria del grup de treball.

S’ha de tenir en compte que, amb certa freqüència, per a una 
mateixa població poden estar disponibles diferents interven-
cions sobre les quals hi hagi hagut, al si del grup de treball, 
graus de consens que poden haver estat diferents.

Classificació de l’evidència disponible

 Categoria 1 Estudis experimentals amb assignació aleatòria (assaigs 
clínics aleatoritzats o metaanàlisis d’aquests assaigs clínics)

 Categoria 2  Estudis observacionals amb grup control (estudis de 
cohorts, estudis de casos i controls)

 Categoria 3 Estudis observacionals sense grup control (sèries de casos)

 Categoria 4 Opinió d’experts

A aquestes categories s’afegeix una lletra en funció de la 
variable principal de mesura emprada als estudis que donen 
suport a l’eficàcia de la intervenció:

A  Mortalitat total

B  Mortalitat per càncer

C  Qualitat de vida

D  Mesures indirectes (interval lliure de malaltia, interval lliure 
de progressió de la malaltia, taxa de resposta tumoral)

Així doncs, cada una de les recomanacions seleccionades s’ha 
classificat en una sèrie de nivells que van des d’un màxim 
d’1A fins a un mínim de 3D; quan la recomanació es basava 
únicament en l’opinió d’experts no tenia sentit assignar la 
lletra corresponent a la variable principal de mesura.

S’ha de tenir en compte que, amb certa freqüència, per 
a una mateixa població poden estar disponibles diferents 
intervencions recolzades per una evidència científica que 
pot ser de qualitat diferent i ser classificada, per tant, en 
nivells diferents.

Limitacions del mètode utilitzat

Classificació del grau de consens 
No s’han fet votacions formals al si dels grups de treball i el 
grau de consens ha estat estimat pel coordinador del grup, 
encarregat d’anar incorporant la classificació de l'evidència 
científica disponible i el grau de consens per a cada una de 
les intervencions seleccionades. Posteriorment, la classificació 
provisional del grau de consens per a cada intervenció era 
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confirmada, o modificada si es donava el cas, 
a les reunions del grup de treball. 

No s’ha definit un mètode concret per passar 
de la classificació de l’evidència científica dis-
ponible a la recomanació per a cada interven-
ció seleccionada; no s’han definit criteris explí-
cits per considerar els aspectes esmentats a 
l’apartat anterior (per exemple, magnitud dels 
beneficis, risc de iatrogènia, etc.) ni tampoc 
els costos ni aspectes relacionats amb la con-
veniència de les intervencions (per exemple, 
complexitat o necessitat d’un monitoratge 
especial). Sovint, alguns d’aquests aspectes 
s’han discutit al si dels grups de treball tot 
basant-se en l’evidència, en ocasions contra-
dictòria, fet que ha influït en el  grau de con-
sens al qual s’ha arribat. En el futur es valorarà 
si fa falta modificar el mètode per passar de la 
classificació de l’evidència disponible a fer les 
recomanacions i establir el grau de consens.

Classificació de l’evidència disponible
La classificació ha utilitzat com a criteri bàsic la 
susceptibilitat al biaix del disseny dels estudis 
que donen suport a la intervenció, però no 
ha emprat cap escala concreta per mesurar 
amb més detall la qualitat específica de cada 
un dels diferents tipus d’estudi ni l’heteroge-
neïtat dels resultats entre diferents estudis. 
D’altra banda, s’ha centrat en l’eficàcia i en la 
variable principal de mesura, però no ha tingut 
en compte de manera formal ni la magnitud 
dels beneficis ni la incertesa sobre l’estimació 
de l’eficàcia (precisió de la mesura). Tampoc 
no s’ha incorporat a la valoració formal el risc 
de iatrogènia o toxicitat de la intervenció. 
Moltes d’aquestes qüestions addicionals s’han 
plantejat en algunes de les discussions al si dels 
grups de treball i han tingut el seu pes en el 
moment d’arribar a un major o menor grau de 
consens sobre la recomanació de cada una de 
les intervencions. En el futur, es valorarà si val 

la pena incorporar formalment alguna o totes 
aquestes qüestions per classificar l’evidència o 
graduar la força de les recomanacions.

Una altra limitació ha estat que no s’han defi-
nit uns criteris explícits per a la identificació i 
selecció de l'evidència científica disponible per 
a cada intervenció seleccionada. Per a cada una 
d’elles, membres concrets dels grups d’experts 
han fet una proposta de síntesi de l'evidència 
científica, amb les referències bibliogràfiques 
corresponents, i una proposta de classificació 
inicial; ambdues propostes eren sotmeses a 
discussió, i modificació si es donava el cas, 
al si del grup. En alguns casos s’ha tingut en 
compte l'evidència científica recollida en altres 
recomanacions o guies de pràctica clínica ja 
publicades. En el futur, es pensa a mantenir 
un grup reduït d’experts per a cada guia que, 
entre altres tasques, faci una identificació i 
selecció de nova evidència científica en funció 
de la seva rellevància per confirmar o canviar 
les recomanacions fetes en aquesta primera 
edició. Es valorarà si val la pena incorporar 
formalment uns criteris explícits per a la iden-
tificació i selecció de l'evidència científica.

Finalment, cal esmentar que la classificació 
emprada és especialment adequada per a les 
intervencions preventives i terapèutiques, però 
probablement faria falta ajustar-la per a les 
intervencions diagnòstiques o pronòstiques. 
Malgrat aquesta limitació, tenint en compte 
que es començava un projecte de notable 
complexitat i que la majoria d’intervencions 
seleccionades per vincular amb l'evidència 
científica disponible són terapèutiques, es va 
decidir utilitzar una sola classificació per a totes 
les intervencions seleccionades. En el futur, es 
valorarà si fa falta ajustar aquesta classificació 
per a algun tipus concret d’intervenció i com 
fer-ho.

FONTS D’INFORMACIÓ CONSULTADES

• Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer (www.fnclcc.fr/) 

• Institute for Clinical Systems Improvement ICSI (www.icsi.org) 

• National Cancer Institute NCI (www.cancer.gov/cancerinfo/pdq/) 

• National Comprehensive Cancer Network NCCN (www.nccn.org/) 

• National Health Service NHS Scotland (www.show.scot.nhs.uk/sign/guidelines) 

• National Institute for Clinical Excellence NICE (www.nice.org.uk/)
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ALGORISME 1.  Diagnòstic inicial d’un nen amb sospita de tumor cerebral

ALGORISMES

1  Vegeu text
2  Escala de Lansky sempre (vegeu text) i estudi psicològic basal recomanable

Alteracions 
neuroendocrines

Signes d’hipertensió 
endocranial (cefalea, 

vòmits, edema papil∙lar)

Focalitat neurològica (crisis 
comicials, afectació motora, 
afectació parells cranials, 
afectació visual)

Exploració d’imatge de sistema nerviós central: [E-3D]
- RM encefàlica. La RM espinal pot ser diferida excepte en els de 

tumors de fosa posterior
- TC en cas urgent i si no es disposa de RM1

No evidència de 
tumor cerebral

Evidència de 
tumor cerebral

Control pel 
metge

Si hidrocefàlia 
amb repercussió 
neurològica, 
s’ha de considerar 
procediment urgent
de derivació de l’LCR.  
Iniciar dexametasona
per reduir l’edema 
associat al tumor

Estudiar segons la 
localització de la lesió2

Lesió pineal, 
suprasellar o vies 

òptiques

Lesió 
supratentorial

Lesió 
infratentorial

Sospita de tumor 
cerebral

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 4)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 3)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 2)

PART II. ONCOGUIA DE TUMORS PEDIÀTRICS DEL SISTEMA NERVIÓS 
CENTRAL
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ALGORISME 2. Diagnòstic i maneig d’una lesió pineal, suprasellar o vies òptiques

Diagnòstic

- Estudi endocrí complet: osmolaritat a sèrum i orina, hormona del creixement, IGF-1, LH/FSH, T4/TSH, ACTH, 
Cortisol basal i Prolactina

- Estudi oftalmològic: campimetria, agudesa visual, motilitat ocular
- Valoració neurocognitiva opcional

Lesió pineal 
o sellar

Adenoma 
secretor

Lesió suggestiva de 
craniofaringioma

Lesió vies 
òptiques

Determinar α-fetoproteïna i 
gonadotrofina coriònica
humana fracció ß, sèriques 
i en LCR1

Tractament mèdic i/o 
tractament quirúrgic  
[E-3A]

Abordatge 
quirúrgic  
[E-3A]

Elevades Normals

Considerar radioteràpia 
postoperatòria

Conducta 
expectant 

[E-3A]

Tractar amb protocol 
de glioma de grau 

baix [E-3A]

Tumor 
germinal 
secretor

Biòpsia/Exèresi

Si creix o té 
repercussió funcional

Quimioteràpia 
neoadjuvant [E-1D]

Protocol apropiat 
segons diagnòstic 
anatomopatològic 
[E-3A]

Resposta 
completa

Resposta 
parcial

Radioteràpia Cirurgia i 
radioteràpia

1 Si no hi ha contraindicació per a la punció lumbar

Seguiment
(Algorisme 6)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 3)

Neurofibromatosi 
tipus 1

Sí No
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ALGORISME 3. Diagnòstic i maneig d’una lesió supratentorial

Lesió 
supratentorial

Extirpable No extirpable1

Cirurgia del tumor2 i 
avaluació patològica3

Tumor plexe 
coroïdal

Altres tumors 
malignes

Resecció 
completa o restes 
sense repercussió 
funcional [E-3A]

Resecció 
incompleta o restes 
amb repercussió 
funcional

Tractament 
adjuvant 
segons edat

Germinals no 
diagnosticats per 

marcadors

PNET4

Carcinoma 
plexe 

coroïdal

Papil∙loma 
plexe coroïdal

≤8 
anysanys5

>8 
anys5

≤3 
anys

>3 
anys

Quimioteràpia 
[E-4]

Quimioteràpia 
+ radioteràpia 
diferida als 3 

anys d’edat [E-4]

Tractament segons 
protocol apropiat

Considerar 
radioteràpia

Radioteràpia 
[E-4]

Quimioteràpia + 
radioteràpia [E-4]

Quimioteràpia + 
radioteràpia segons 
edat [E-4]

Biòpsia i tractament segons 
el tipus tumoral1

Meningiomes

Seguiment
(Algorisme 6)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 4)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 2)

1  Afectació àrees eloqüents (motores o llenguatge), localitzacions 
profundes. Vegeu text: tipus de biòpsia en neurocirurgia

2  Vegeu text: tipus d’abordatge en neurocirurgia
3  Vegeu addendum d’anatomia patològica
4  PNET: tumor neuroectodèrmic primitiu
5  Basat en el protocol SIOP (LGG 2004-SIOP)

Glioma de 
grau baix

Glioma de        Glioma de        
grau alt
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ALGORISME 4. Diagnòstic i maneig d’una lesió infratentorial

Localització 
segons RM

Lesió de fossa Lesió de fossa 
posterior amb o 

sense disseminació         sense disseminació         
espinal

Lesió del tronc 
cerebral

Cirurgia del tumor primitiu1 

i avaluació patològica2 Lesió 
exofítica

Lesió 
intrínseca

Ependimoma

Medul∙loblastoma

Astrocitoma 
de grau baix

Altres 
tumors

Si és típica
de glioma per

estudis 
neuroradiològics

Si és 
atípica
a la RM

Valorar biòpsia i 
cirurgia completa

RM postoperatòria 
encefàlica3

Citologia de l’LCR per PL

Radioteràpia 
postoperatòria 
local [E-3A]

Tractament 
segons tipus 
tumoral

[E-3A]

Quimioteràpia 
+ radioteràpia 
diferida [E-1A]

Quimioteràpia 
+ radioteràpia 
[E-1A]

Radioteràpia local 
± quimioteràpia

Considerar biòpsia i 
tractament apropiat

≤3 
anys

>3 
anys

Glioma de 
grau alt

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 3)

Seguiment
(Algorisme 6)

1  Vegeu text: tipus d’abordatge en neurocirurgia
2  Vegeu addendum d’anatomia patològica
3  Vegeu text
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ALGORISME 5. Diagnòstic i maneig d’un nen amb sospita de tumor    
 de raquiomedul∙lar

Sospita de patologia 
raquiomedul∙lar

Absència 
de tumor

Tumor 
raquiomedul∙lar1

Valoració clínica

Tumor extraraquidi 
amb compressió 

medul∙lar i/o radicular
Tumor intraraquidi

Extramedul∙lar Intramedul∙lar

Valoració clínica neurològica 
i estudi del tumor primari2

Biòpsia

RM cranial

Fer biòpsia de la 
lesió més accessible

DESCOMPRESSIÓ AMB: 
[E-1A]

Meningioma

Cirurgia 
descompressiva Radioteràpia Quimioteràpia

Neurofibroma

CirurgiaTractament de lesió 
primària [E-3A]

RM raquiomedul∙lar
(urgent si hi ha síndrome de compressió medul∙lar aguda)

Abordatge 
quirúrgic i 
tractament 
segons 
histologia: 
ependimoma 
mixopapil∙lar, 
astrocitoma

Medul∙loblastoma Medul∙loblastoma 
o ependimomao ependimoma

Tumor Germinal Tumor Germinal 
(amb marcadors 

normals)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 2)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 4)

Diagnòstic i maneig
(Algorisme 3)

Seguiment
(Algorisme 6)

1  Si hi ha compressió, tractament amb corticoides
2  Vegeu text.
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ALGORISME 6. Recomanacions per al seguiment

Seguiment

-  Examen clínic cada 1-2 mesos durant el primer any, cada 4-6 mesos durant el segon, cada 6 mesos del  
tercer al cinquè, i anualment a partir del cinquè

-  RM encefàlica i RM raquiomedul∙lar (en cas de metàstasi inicial) cada 3-6 mesos segons el grau durant 
el primer any, cada 6 mesos durant el segon, anualment del tercer al cinquè, i biennalment a patir del 
cinquè. RM amb estudi del neuroeix. RM indicada en cas de neurofibromatosi.

- PET en cas de diagnòstic diferencial entre recidiva i tumor variable.
-  Seguiment neurointel∙lectual, inserció escolar i professional, i avaluació psicomotriu en funció del tumor, 

la localització i el tipus de tractament
-  Seguiment del desenvolupament i neuroendocrí durant el primer any en cas de problema clínic que evi-

denciï retard endocrí, sistemàticament 2 anys després d’acabada la radioteràpia, en el tercer any segons 
resultats de les proves prèvies, i anualment a partir del quart any 

-  Audiometria durant els dos primers anys en funció de localització i tipus de tractament amb platí
-  Funció renal, si hi ha hagut quimioteràpia amb platí, anualment durant els dos primers anys
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ment tecnològic permet que l’estudi amb l’RM 
ofereixi possibilitats de diagnòstic funcional 
(RM avançada: espectometria, difusió/perfusió, 
angio RM, tractografia). Aquest examen també 
s’utilitza en les primeres 72 hores després de 
la cirurgia per avaluar possibles restes tumorals 
i per als controls periòdics del seguiment. Els 
tumors pediàtrics de l’SNC es diferencien dels 
de l’adult en el fet que la majoria són primaris, 
i també que més de la meitat dels casos són 
de localització infratentorial, habitualment 
al cerebel o 4t ventricle. Els tumors més fre-
qüents en aquesta localització són l’astrocitoma 
cerebel∙lós, el medul∙loblastoma, l’ependi-
moma i el glioma de tronc. En la localització 
supratentorial, els tumors més freqüents són 
els astrocitomes, però també es presenten el 
craniofaringioma, tumors germinals, PNET i 
tumors dels plexes coroïdals.20

Això no obstant, el diagnòstic definitiu del 
càncer és sempre histològic. L’única excepció 
són alguns tumors de tronc intrínsecs en què 
el risc de la biòpsia sobrepassa els beneficis. 21

Els tumors pediàtrics de l’SNC es classifiquen 
segons la seva histologia, però la localització 
dins de les estructures del sistema nerviós 
i la possible disseminació són factors molt 
importants que afecten al seu pronòstic i trac-
tament. Els astrocitomes són els tumors més 
freqüents en la infantesa i, a diferència dels 
adults, predominen les formes de grau baix. 
Dins dels tumors malignes, el més freqüent 
és el medul∙loblastoma. Actualment, a més 
de l’estudi histològic convencional, s’utilitzen 
tècniques d’anàlisi immunohistoquímic i mesu-
res de l’activitat mitòtica per al seu diagnòstic 
i classificació. Hi ha noves tècniques de diag-
nòstic molecular en desenvolupament.22,23

El tractament del tumor cerebral es basa, 
com en altres tipus de càncer infantil, en la 
cirurgia, la quimioteràpia i la radioteràpia. El 
tractament amb cirurgia pot ser curatiu per si 
sol en els tumors benignes, però els tumors 
malignes necessiten de tractament adjuvant 
amb radioteràpia i quimioteràpia per a la seva 
curació. El tractament de cada nen hauria de 
començar amb l’intent de curació, però s’han 
de considerar alhora les possibles seqüeles. 
La selecció del tractament més adient per als 
tumors cerebrals depèn del correcte diagnòstic 
i de l’extensió de la malaltia. Per a la majoria 
dels tumors cerebrals infantils que necessiten 
tractament adjuvant, el règim òptim està 

INTRODUCCIÓ

Els tumors infantils del sistema nerviós central   
-SNC- (cerebrals i de medul∙la espinal) cons-
titueixen diferents malalties que, en conjunt, 
són els tumors sòlids més freqüents en l’edat 
del desenvolupament.1-4 Representen el 22% 
de tots els tumors que apareixen en nens 
fins als 14 anys d’edat i el 10% dels tumors 
entre els 15 i 19 anys. Els tumors cerebrals 
són ja la causa principal de mort per càncer 
a la infantesa. A més, a causa dels efectes 
nocius del tumor o del seu tractament, els 
nens supervivents als tumors cerebrals tenen 
sovint seqüeles neurològiques, cognitives i 
psicosocials.5-8

No es coneix la causa de la gran majoria dels 
tumors cerebrals infantils. No hi ha evidència 
que factors ambientals, com les ones electro-
magnètiques o la pol∙lució, influeixin en una 
major incidència d’aquests tumors. L’únic 
factor reconegut que pot contribuir al desen-
volupament de tumors és la radioteràpia, com 
s’ha demostrat en el cas de les leucèmies. El 
càncer és una malaltia del genoma, però no és 
hereditària. S’ha de remarcar, tanmateix, que 
hi ha malalties genètiques, com per exemple 
les facomatosis (neurofibromatosi, esclerosi 
tuberosa, malaltia de Von Hippel Lindau), 
que presenten una incidència més elevada de 
tumors cerebrals.9,10

La clínica dels tumors cerebrals depèn de la 
seva localització, naturalesa i del desenvolu-
pament de la hipertensió intracranial. Des del 
punt de vista semiològic hi ha una síndrome 
inespecífica (cefalea, vòmits) i una síndrome 
específica (atàxia, síndrome convulsiva o 
dèficit motor). Habitualment, els tumors de 
la fossa posterior provoquen mal de cap, 
vòmits i atàxia; i els tumors de localització 
supratentorial poden cursar també amb mal 
de cap, alteracions del creixement, de l’apre-
nentatge i convulsions. Els tumors de tronc 
presenten alteracions dels parells cranials i de 
vies llargues. En els lactants, la macrocefàlia 
és un motiu de sospita. Els símptomes poden 
ser inespecífics i simular altres patologies més 
freqüents a la infància.8,11-14

Si se sospita que pugui existir un tumor cerebral 
o de medul∙la espinal, l’estudi d’elecció que 
confirma aquest diagnòstic és la ressonància 
magnètica (RM) i/o la tomografia computada 
(TC).15-19 Aquests exàmens han de ser valorats 
pel neuroradiòleg. Actualment, el desenvolupa-
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definint-se. És per això que aquests pacients 
s’han d’incloure en protocols adequats per 
al seu tipus de malaltia. Aquests protocols 
es realitzen en institucions cooperatives que 
estan relacionades amb institucions nacionals 
i internacionals. 

La cirurgia continua essent un tractament 
bàsic en els tumors de l’SNC. El seu objectiu 
és aconseguir material per al diagnòstic de la 
malaltia i, sempre que sigui possible, l’extirpa-
ció total. Aquest procediment pot ser curatiu 
en els gliomes de grau baix i és fonamental en 
els tumors que no són sensibles a la quimio-
teràpia o radioteràpia. Malauradament, no 
tots els tumors, per la seva localització, poden 
ser tributaris d’una resecció completa. En el 
cas dels tumors malignes, malgrat el fet que 
la cirurgia per si sola no eradica la malaltia, 
continua essent fonamental per aconseguir 
la curació.24,25

La radioteràpia és un element important 
en el tractament dels tumors cerebrals. La 
preocupació pels possibles efectes secundaris 
al cervell en desenvolupament ha fet que en 
els menors de 3 anys s’eviti la seva utilització 
o es demori, sempre que la malaltia es controli 
amb quimioteràpia i cirurgia. Hi ha noves 
tècniques (com l’estereotàxia) que intenten 
millorar l’eficàcia local i preservar el teixit sa 
dels efectes nocius del tractament.

La quimioteràpia s’utilitza com a tractament 
adjuvant en els tumors malignes, sempre 
dins de protocols col∙laboratius multiinstitu-
cionals. La relativa raresa dels tumors infantils 
fa imprescindible aquesta col∙laboració entre 
tots els centres que tracten tumors cerebrals 
infantils per tal de poder obtenir evidències 
en els resultats dels tractaments i millorar la 
seva aplicació. En els menors de tres anys, 
la quimioteràpia té una funció cada vegada 
més important en els tumors quimiosensi-
bles, substituint la radioteràpia o, almenys, 
retardant-la per disminuir la morbiditat a llarg 
termini. La quimioteràpia és imprescindible en 
els tumors malignes com el medul∙loblastoma. 
En els tumors quimiosensibles de risc elevat 
s’utilitzen, en casos seleccionats, protocols de 
quimioteràpia a altes dosis amb autotrasplan-
tament de medul∙la òssia.26-28

Malgrat les millores en el diagnòstic i trac-
tament, les taxes de curació dels tumors 
cerebrals són pitjors que en d’altres tumors 
infantils. D’una banda, els astrocitomes de 

cerebel de grau baix, totalment extirpats, no 
necessiten de tractament complementari i 
assoleixen unes taxes de curació al voltant del 
80%. Respecte al medul∙loblastoma, que és 
el tumor cerebral maligne més freqüent a la 
infància, amb cirurgia més radioteràpia/quimio-
teràpia s’obtenen unes curacions del 60% en 
els casos en què no es detecten metàstasis, les 
quals disminueixen les possibilitats de curació 
en el 20% dels casos. Els tumors intrínsecs de 
tronc tenen un pronòstic fatal, amb la mort de 
la majoria dels malalts en un termini inferior a 
dos anys des del diagnòstic.29-42

Les recidives dels tumors cerebrals infantils 
no són rares, ni en els tumors benignes ni en 
els malignes, i poden sorgir anys després del 
tractament inicial. La malaltia pot aparèixer al 
llit tumoral inicial o, especialment en tumors 
malignes, en llocs llunyans de l’SNC; la recidiva 
fora del sistema nerviós és excepcional i aquesta 
ha de ser confirmada mitjançant biòpsia, per 
descartar altres entitats com, per exemple, 
l’aparició d’un segon tumor o la necrosi cerebral 
secundària al tractament. El tractament de la 
recidiva ha de ser individualitzat segons el tipus 
de tumor i els tractaments previs.43,44

Això no obstant, més de la meitat dels nens 
diagnosticats sobreviuen 5 anys des del diag-
nòstic i en alguns grups la durada és més llarga 
i la curació és possible. Les seqüeles derivades 
dels tumors cerebrals i el seu tractament són 
freqüents, però depenen de la lesió que va pro-
duir el mateix tumor i del tipus de tractament 
emprat. En molts casos, anys després de la 
radioteràpia, pot existir una minva de la capa-
citat intel∙lectual, així com dèficits hormonals. 
L’avaluació endocrinològica és obligada per al 
cribratge d’un possible dèficit de l’hormona 
del creixement i tiroïdal, ja que poden ser 
corregides i substituïdes adequadament. Les 
seqüeles ortopèdiques han de ser tractades i 
rebre el suport dels equips de rehabilitació. La 
qualitat de vida d’aquests nens, tant durant 
com després del tractament, són aspectes 
fonamentals per al seu benestar i el de la seva 
família. No s’ha d’oblidar tampoc el necessari 
suport d’un equip de cures pal∙liatives en els 
casos sense possibilitats de curació.45-50

Els pacients amb tumors cerebrals infantils 
són poc freqüents i d’alta complexitat. És per 
aquest motiu que per obtenir resultats òptims, 
és necessari l’esforç coordinat multidisciplinari 
d’especialistes pediàtrics en neurocirurgia, 
neurologia, rehabilitació, neuropatologia, 
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Taula. Escala de Lansky

ESCALA DE LANSKY
NIVELL D’ACTIVITAT PUNTUACIÓ
Completament actiu; normal 100

Restriccions menors en activitats físicament esgotadores 90

Actiu però es cansa més ràpidament 80

Restricció i menys temps utilitzat en joc actiu 70

S’aixeca; joc actiu mínim; es manté ocupat amb activitats més tranquil∙les 60

Es vesteix però passa la major part del dia estirat; sense joc actiu;                 
capaç de participar en tots els jocs i activitats de tipus tranquil

50

Majoritàriament es queda al llit; participa en activitats tranquil∙les 40

Es queda al llit; necessita ajut fins i tot en els jocs tranquils 30

Freqüentment al llit i dormint; joc limitat a activitats molt passives  20

No surt del llit: no juga 10

No respon 0

...............................................

TÈCNIQUES RADIOLÒGIQUES EN EL DIAGNÒSTIC I AVALUACIÓ DELS 
TUMORS CEREBRALS

La valoració del cervell ha estat i és un dels 
reptes més importants que hi ha a la medecina 
pel fet que aquest es troba en un embolcall 
ossi que dificulta la seva valoració. Per tant, 
s’ha de disposar de tècniques que permetin 
fer un diagnòstic al més minuciós possible 
amb la menor manipulació dels malalts i el 
màxim confort.

La millor tècnica, encara que no l’única a 
l’abast, és la RM,15,16 en què s’aprofiten les 
propietats magnètiques dels protons, partí-
cules amb càrrega elèctrica i molt abundants 
a l’aigua, que poden representar en el nostre 
organisme entre el 75-80 %. En introduir el 
cos del malalt en un imant molt potent, entre 

10.000 i 15.000 vegades el camp terrestre, i 
mitjançant polsos externs de radiofreqüència, 
s’aconsegueix modificar la posició espacial dels 
protons, sense produir cap alteració molecular, 
i recollir la informació quan cessen aquests 
polsos i els protons tornen a la seva posició, en 
unes antenes especialment desenvolupades per 
estudiar certes parts de la nostra anatomia.

L’equip consta, per tant, d’un tub de més 
d’un metre de profunditat, que pot ocasionar 
situacions d’incomoditat. Durant l’obtenció 
d’aquestes imatges, l’equip sol fer molt soroll. 
Se solen proporcionar protectors per dismi-
nuir el soroll. Si el nen o nena col∙labora, els 
pares poden romandre a la sala d’exploració, 

radioteràpia, oncologia, neuroradiologia, 
endocrinologia, oftalmologia i psicologia, 
així com un equip especialitzat d’infermeria. 
El nivell d’activitat i de joc es calcula segons 
l’escala de Lansky (Taula).51,52

L’escala de joc i activitat és un instrument que 
emplena el pare, la mare o el tutor que registra 
l’activitat de joc habitual d’un nen amb càncer. 
Tracta de proveir d’una mesura estàndard 
del nivell d’activitat del nen. És un anàleg de 
l’escala de Karnofsky dels adults.

Selecció dels pacients:

¬ Nens amb càncer d’1 a 16 anys d’edat

¬ Ingressats o ambulatoris

¬ Durant el tractament, actiu o dins del perío-
de de seguiment

Emplenament de l’escala:

¬ Pel pare, mare o tutor

¬ Basat en el nivell d'activitat mitjà de la set-
mana anterior

Interpretació:

¬ Com més alta és la puntuació, millor és el 
nivell d’activitat del nen

¬ Moderadament restringida: puntuació de 
50 a 60

¬ Completament incapacitat: puntuació de 0 
a 10
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assegurant-se que estigui al més immòbil 
possible. Mentre l’equip faci soroll no es pot 
parlar amb el nen/a, però en les pauses els 
pares disposen d’uns segons per fer-lo saber 
que estan al seu costat. Li poden donar la mà 
o acariciar a la galta.

Moltes vegades serà necessari utilitzar tèc-
niques de sedació o anestèsia per evitar 
moviments durant l’examen. En aquests 
casos, sempre hi ha un control dels malalts i 
es demana una autorització als pares. És molt 
important no interferir durant l’exploració.

Freqüentment, s’administren substàncies de 
contrast per via intravenosa amb l’objectiu de 
realçar millor les lesions. Aquestes substàncies 
tenen millor tolerància que els contrasts iodats 
que s’utilitzen a la TC.17,18

També es pot utilitzar l’RM per fer una millor 
delimitació de les àrees funcionals del cervell. 
Atesa la gran varietat de possibilitats que ofe-
reix aquesta tècnica, no ha de sorprendre que 
es realitzin dues o més exploracions prèvies a 
l’acte quirúrgic ni tampoc ha de preocupar la 
durada de les exploracions.

Els principals avantatges de la RM són un 
millor contrast entre els teixits i una millor 
informació entre les diferents estructures cere-
brals. Permet fer una topografia exacta de les 
estructures vasculars i obtenir imatges angio-
gràfiques sense l’administració de contrast. 
Pot ser de gran utilitat en el seguiment de les 
lesions o del tractament per la seva innocuïtat 
en no utilitzar radiació ionitzant.19,20

L’altra tècnica més assequible de la qual es 
disposa és la TC, també coneguda com a escà-
ner. És una tecnologia àmpliament present 
al nostre país, amb excel∙lents professionals, 
però davant del diagnòstic de tumor cerebral 
sempre serà prioritària la pràctica d’una RM.

La TC es basa en l’ús d’un emissor o tub de 
Rx que es mou donant voltes al malalt i que, 
segons les estructures que troba el Rx en 
creuar el cos o el cervell, permet reconstruir 
unes imatges en relació amb els diferents 
coeficients d’atenuació, és a dir, en relació 
amb la densitat dels teixits, ja sigui l’os, l’aigua 
o el greix, i ofereix representacions axials de 
les àrees d’estudi. Els equips més moderns 
permeten la reconstrucció tridimensional per 
a una millor localització topogràfica. 

El principal inconvenient ve donat per una 
baixa resolució de contrast i és per això que 

es necessita utilitzar substàncies que permetin 
millorar i reconèixer les estructures cerebrals. 
Aquest contrast, derivat del iode, s’administra 
per via intravenosa, realça les zones afecta-
des pel creixement de la lesió i permet que 
es puguin delimitar els marges lesionats. En 
ocasions es poden produir efectes adversos i 
intoleràncies que s’explicaran en el centre on 
es realitzi l’examen. A l’estudi pediàtric, de 
vegades és necessari sedar − no anestesiar− 
els nens per evitar la repetició dels estudis i 
no perdre part de la informació. En aquests 
casos, es demanarà als pares una autorització 
per obtenir el seu consentiment.

El malalt es col∙locarà en decúbit supí i serà 
introduït en l’orifici del tomògraf computat, 
molt ampli, que permet moure el cos. En 
aquest cas el diàmetre és molt ampli i no 
dóna sensació de claustrofòbia. Si el nen és 
col∙laborador, a l’exploració no es deixa entrar 
els pares per disminuir les dosis de radiació a la 
població no exposada. En situacions d’angoixa 
o de falta de col∙laboració del nen, i després 
de donar un davantal protector plomat, els 
pares podran ser a la sala d’exploració. És molt 
important en la fase d’adquisició de la imatge 
no interferir en el procés de treball.

És una tècnica radiant, és a dir, s’utilitzen radia-
cions ionitzants i, per tant, el seu ús ha de ser 
al més restringit possible. Les grans aplicacions 
són especialment en les lesions del massís 
facial o de les estructures òssies del crani, 
especialment el mastoide o l’os temporal. 

En nadons o nens molt petits, es pot realitzar 
ocasionalment l’ecografia o estudi per ultra-
sons transfontanel∙lar per realitzar un diagnòs-
tic ràpid de la hidrocefàlia, encara que aquesta 
tècnica no exclou l’ús posterior de la RM.

També s’han d’esmentar altres tècniques, com 
la RM avançada, l’angiografia (diagnòstica o 
terapèutica) o la neuroradiologia intervencio-
nista, molt més específiques, que en ocasions 
permeten una definició exacta de les estruc-
tures vasculars tumorals, permetent l’embolit-
zació (dipositar substàncies o petits elements 
aliens, que condicionen una disminució del flux 
vascular o taponen l’accés de la sang al tumor 
o a la malformació vascular).

Totes aquestes tècniques són de gran ajut als 
cirurgians i oncòlegs, tant per al diagnòstic i 
tractament, ja sigui per abordatge directe o 
dirigit (estereotàxia), com per al seguiment 
terapèutic de la quimioteràpia. 21,43,44
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TIPUS DE BIÒPSIES EN NEUROCIRURGIA 53-56

1. Biòpsia estereotàctica 

Per a lesions localitzades

¬ Regió pineal

¬ Lesions intraparenquimàtiques considera-
des quirúrgicament inextirpables per:

1. Localització en àrees eloqüents, és a 
dir, que afecten àrees cerebrals amb funció 
motriu o del llenguatge i algunes lesions 
intrínseques de tronc i ganglis de la base 
(*vegeu consideracions)

2. Grandària/Extensió: grans grandàries 
de lesió que afectin àrees i/o lesions que es 
consideren inextirpables

2. Biòpsia a cel obert (cirurgia)

En lesions corticals i/o de tronc cerebral 
exofítiques que compleixin la condició d’in-
extirpables.

3. Biòpsia per altres mitjans

¬ Neuronavegador

¬ Neuroendoscòpia: principalment en lesions 
intraventriculars o paraventriculars

*Consideracions: 
- s’ha de valorar en cada cas
- s’han de considerar les tècniques de diag-
nòstic per la imatge i mitjans intraoperatoris 
següents:

. RM funcional 

. Mapping cortical. Intervenció amb el 
pacient despert
. Neuronavegador

TIPUS D’ABORDATGE EN NEUROCIRURGIA24,57-60

Abordatges anteriors 

¬ Craneotomies frontals amb o sense extensió 
a òrbita o os temporal per a lesions localit-
zades en : 

. Lòbuls frontals (incloses les lesions intra-
ventriculars en banya frontal o tercer 
ventricle − via transcallosa −)

. Fossa anterior amb o sense afectació 
d’òrbites

. Regió sellar amb extensió parasellar i/o 
suprasellar important (no resecable per 
via transesfenoïdal)

Abordatges laterals 

¬ Craneotomies temporals amb extensió 
frontal i parietal per a lesions localitzades 
a nivell de:

. Lòbul temporal, frontal o parietal

. Anteriors i laterals a mesencèfal

. Anteriors a protuberància (abordatge 
presigmoide) i angle pontocerebel∙lós

Abordatge transesfenoïdal 

¬ Lesions intrasellars. També amb extensió 
suprasellar

Abordatge de fossa posterior

¬ Craneotomia en fossa posterior en lesions 
de:

. Cerebel

. P r o t u b e r à n c i a  l a t e r a l  i  a n g l e 
pontocerebel∙lós

. Bulb lateral

. Foramen magnum

...............................................
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QUIMIOTERÀPIA EN EL TRACTAMENT DELS TUMORS CEREBRALS INFANTILS

La quimioteràpia s’utilitza amb dos objectius: 
millorar les taxes de curació i reduir les dosis 
totals o bé l’extensió de la radioteràpia. Els 
tumors germinals, els tumors embrionaris 
(medul∙loblastoma/PNET) i els gliomas de grau 
baix en localitzacions no resecables, així com 
els pacients menors de tres anys, es beneficien 
d’aquesta estratègia, mentre que en altres 
tipus de tumors, com els gliomas de grau alt 
i els tumors del tronc, els resultats necessiten 
ser demostrats.61-71

El tractament d’aquests tumors necessita prin-
cipalment de l’extirpació quirúrgica, encara 

que si són de grau alt de malignitat s’utilitza a 
més un tractament adjuvant amb radioteràpia 
i quimioteràpia, ja que amb només l’extirpació 
no s’assoleix la curació. 

Els tumors infantils són malalties rares i, per 
aquest motiu, si hi és indicada la quimioteràpia 
o radioteràpia sempre han de ser adminis-
trades seguint les indicacions d’un protocol 
adequat multiinstitucional. L’estratègia de 
tractament s’especifica per a cada tipus his-
tològic de tumor.

En els lactants i menors de 3 anys diagnosticats de tumors malignes que siguin subsidiaris de 
tractament amb radioteràpia, a causa dels seus efectes secundaris, s’utilitza la quimioteràpia 
amb la finalitat de posposar la irradiació fins arribar, almenys, als tres anys de vida.

TÈCNIQUES D’IRRADIACIÓ EN TUMORS DEL SISTEMA NERVIÓS CENTRAL

Principis de planificació del tractament

L’objectiu del tractament de radioteràpia és 
administrar una dosi homogènia d’irradiació 
sobre un volum tumoral localitzat amb preci-
sió amb unes dosis mínimes en els teixits sans 
veïns. La definició del volum de tractament 
ha de ser al mes precisa possible però també 
estarà condicionada per la història natural 
del tumor, els seus patrons de disseminació, 
la finalitat del tractament (radical o pal∙liatiu) 
i la tolerància dels teixits sans veïns.72

Per tal de realitzar una planificació del tracta-
ment adequada, s’haurà de considerar el volum 
de tractament, la dosi que es vol administrar, 
la tolerància dels òrgans crítics i els factors 
propis del pacient com l’edat o l’estat general. 
En funció d’aquests paràmetres s’establiran 
la posició del pacient per al tractament, els 
sistemes d’immobilització i la tècnica d’irradi-
ació que inclourà: la unitat de tractament, el 
nombre i posicionament de camps d’irradiació, 
les proteccions i els modificadors del feix com 
a cunys, bolus o compensadors.73

Per a l’adquisició de dades anatòmiques del 
pacient i la delimitació dels volums d’interès 
és necessari realitzar una TC de planificació. 
Una vegada realitzada aquesta, es procedirà 
a delimitar els diferents volums d’interès que 

inclouran el tumor o llit quirúrgic i els òrgans 
crítics com l’SNC o els ulls. Els equips seran 
acceleradors lineals i les tècniques isocèntri-
ques, amb proteccions individualitzades. Per 
a volums més petits s’utilitzaran tècniques 
més complexes no coplanars per optimitzar la 
distribució de la dosi en el PTV.33,74

La tolerància del teixit cerebral normal i dels 
teixits de suport com el connectiu-vascular són 
el paràmetre limitant en la irradiació externa, ja 
que el risc de toxicitat, especialment tardana, 
és el factor principal de tolerància de dosi. 
La lesió permanent radioinduïda pot afectar 
els parells cranials i l’eix hipotàlem-hipofític 
així com produir dèficits en les funcions cog-
nitives com són la capacitat intel∙lectual, la 
memòria o l’atenció.75 La substància blanca 
és més sensible que la grisa i en nens petits, 
en els quals la mielinització és incompleta, el 
risc és més elevat. Així el primer factor que cal 
considerar en la tolerància de l’SNC és l’edat 
del pacient. La tolerància de l’SNC depèn de 
la dosi total administrada, del fraccionament 
emprat (dosi diària i durada del tractament) 
i del volum que es tracta. En relació amb el 
volum es pot diferenciar la tolerància quan es 
fa una irradiació de tot el cervell de quan es 
fa una irradiació localitzada.76

...............................................
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La radiocirurgia i la radioteràpia estereotàctica 
són dos procediments mínimament invasius 
que utilitzen tècniques d’irradiació de feixos 
convergents amb l’objectiu d’administrar una 
alta dosi sobre un volum petit, definit amb 
precisió i amb una marcada disminució en 
el gradient de dosi al seu voltant. Aquestes 
tècniques permeten concentrar la dosi sobre 
el volum de tractament de manera que en els 
teixits veïns la dosi sigui clarament inferior, 

per aquest motiu es necessita alta precisió 
que s’aconsegueix mitjançant la utilització de 
tècniques d’estereotàxia, tant en la localització 
del volum que cal tractar com en l’aplicació 
del tractament de radioteràpia. És una tècnica 
costosa en temps i diners però s’espera que 
permetrà reduir la toxicitat tardana amb xifres 
de control similars en comportar una menor 
irradiació del teixit cerebral irradiat.  

COMPRESSIÓ MEDUL∙LAR EN ONCOLOGIA PEDIÀTRICA

El quadre clínic de compressió medul∙lar en 
oncologia pediàtrica constitueix una urgèn-
cia mèdica per les seqüeles irreversibles a 
què pot conduir. Tumors no primitius de la 
medul∙la espinal poden condicionar la invasió 
del canal medul∙lar i subsegüent compressió 
de la medul∙la espinal. Tumors ossis, com el 
sarcoma d’Edwing, els limfomes i, principal-
ment, el neuroblastoma poden ser la causa de 
l’esmentada situació.

El diagnòstic precoç de la compressió medul∙lar, 
com a conseqüència d’un procés expansiu, és 
de summa importància per a la preservació de 
les funcions motrius i sensitives. Els símptomes 
més comuns de presentació són el dolor d’es-
quena, amb simptomatologia neurològica.

L’RM és el mètode d’elecció per posar de 
manifest la topografia de la lesió (infiltració 
dels forats de conjunció i la invasió del canal 
medul∙lar).

Des del punt de vista de l’actitud terapèutica 
poden considerar-se dues situacions possibles 
sobre la base de l’experiència acumulada en el 
tractament del neuroblastoma. Pacients amb 
afectació raquiomedul∙lar sense símptomes 
clínics o aquells que presenten simptomato-
logia clínica.

L’evidència de compressió medul∙lar sense 
símptomes es dóna amb certa freqüència en 
els nens afectes de neuroblastoma des de l’ús 
rutinari de l’RM en l’estudi d’aquests pacients. 
Existeix evidència que el neuroblastoma intras-
pinal sense símptomes neurològics tendeix a 
romandre estable o fins i tot a tornar després 
de l’exèresi del tumor primari. En els pacients 
en què no és possible l’exèresi del tumor 
primitiu, l’inici de la quimioteràpia específica 
pot conduir a la remissió del component 
intraspinal.

Els pacients amb compressió medul∙lar i símpto-
mes neurològics necessiten tractament urgent 
específic. En primer lloc, s’ha d’instaurar tracta-
ment amb dexametasona, valorar la possibilitat 
d’extirpació del tumor primitiu i, en cas contrari, 
pràctica de biòpsia i iniciar la quimioteràpia i/o 
radioteràpia específica en ambdues situacions 
(en les primeres 24 hores).

La laminectomia ha de considerar-se en 
casos de deteriorament neurològic de ràpida 
evolució.

En qualsevol cas, la decisió terapèutica ha 
de ser presa en una Unitat d’Oncologia 
Pediàtrica.

...............................................
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ANNEX. RECOMANACIONS GENERALS PER A LA REDACCIÓ D’UN 
INFORME D’ANATOMIA PATOLÒGICA DE TUMORS DEL SISTEMA 
NERVIÓS CENTRAL I PERIFÈRIC 

Presentació 

Aquestes guies generals pràctiques tenen com a principal objectiu facilitar l’estandardització 
i uniformització del contingut dels informes diagnòstics dels tumors del sistema nerviós per a 
una millor comunicació de la informació clínicament rellevant. També es presenten algunes 
recomanacions relatives al processament i avaluació que, en el cas particular dels tumors 
nerviosos, poden influir de manera decisiva en la qualitat del diagnòstic. Fins al moment, i a 
diferència de la major part dels tumors extraneurals, no hi ha cap classificació basada en el 
TNM ni cap sistema d’estadificació per als tumors del sistema nerviós central. En canvi, junt 
amb els paràmetres clínics, la precisió en el tipus i el grau histològic és del màxim interès pro-
nòstic i terapèutic. 

Informació clínica

A més dels requeriments generals d’informació del pacient i del metge sol∙licitant, és molt 
important en neurooncologia que, abans d’emetre un diagnòstic, es coneguin dades sobre: 

¬ Edat 

¬ Característiques neuroradiològiques (TC, RM, altres), incloent-hi la localització anatòmica, 
la mida de la lesió, els marges, els quistos, les calcificacions, la densitat i la presència o no 
de captació de contrast 

¬ Forma de presentació i duració dels símptomes 

¬ Diagnòstics previs 

¬ Història familiar de càncer o síndromes que hi predisposen (neurofibromatosi, esclerosi 
tuberosa, Turcot, etc.) 

¬ Antecedents terapèutics (cirurgia, radioteràpia, quimioteràpia) i data 

¬ Malalties sistèmiques conegudes 

¬ Data del procediment quirúrgic actual 

Recomanacions sobre el contingut de l’informe diagnòstic 

Procedència de l’espècimen

¬ Cal especificar al màxim l’origen anatòmic del tumor, incloent-hi la lateralitat 

Diagnòstic peroperatori (intraoperatori) 

. S’ha d’intentar no congelar tot el material rebut com a peroperatòria, ja que la conge-
lació produeix artefactes irreversibles en el teixit que poden comprometre el detall cel∙lular 
en l’avaluació definitiva. 

Les prioritats en el cas de biòpsies molt petites són: 

1. Citologies (empremtes, “smears”, etc.) 
2. Seccions de parafina de teixit no congelat prèviament 
3. Seccions de teixit congelat 
4. Microscòpia electrònica
5. Altres estudis especials (microbiològics, CMF, citogenètics, moleculars) 
6. Congelació i emmagatzematge a –80ºC per a possibles futurs estudis moleculars diag-
nòstics 
7. Congelació i emmagatzematge a –80ºC per al banc de tumors (amb consentiment del 
pacient) 

. S’ha de fer constar en l’informe diagnòstic: 

- Tipus de biòpsia (estereotàctica, endoscòpica, a cel obert, lobectomia, etc.) 
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- Nombre, mida i pes dels fragments enviats 
- Nombre de fragments utilitzats en l’estudi peroperatori 
- Procediment utilitzat per al diagnòstic peroperatori: estudi citològic, histològic, citohis-
tològic, valoració macroscòpica 

- Si s’ha preservat material per a estudis especials (especificar)
- Si s’ha preservat material per a banc de tumors 
- Orientació diagnòstica del tipus de tumor. El grau histològic no sol ser tan necessari en 
el moment de la peroperatòria 

- Cal comunicar explícitament el nivell de certesa del patòleg respecte al diagnòstic pero-
peratori i, si escau, els motius que impedeixen una major concreció 

Estudi macroscòpic 

¬ Tipus de biòpsia (estereotàctica, endoscòpica, a cel obert, lobectomia, etc.) 

¬ Condicions d’enviament de la mostra: en fresc, congelada, fixada en formol o altres fixadors 
(especificar), blocs de parafina, seccions histològiques de parafina, etc. 

¬ Nombre, mida i pes dels fragments. En general, no es fa una avaluació acurada dels marges 
quirúrgics perquè el material que envia el neurocirurgià per a diagnòstic és només la part 
de massa tumoral que pot extreure fàcilment sense comprometre estructures nervioses 
eloqüents. Només es farà una avaluació dels marges en tumors benignes, ben delimitats i 
extirpats en bloc, o quan ho sol∙liciti expressament el neurocirurgià 

¬ Descripció de les característiques macroscòpiques 

¬ Material seleccionat per a l’estudi microscòpic i altres tècniques complementàries (nombre 
de cassets, nombre de blocs de teixit congelat i forma de congelació, microscòpia electrò-
nica, extensions citològiques, etc.) 

¬ Inclusió total o parcial 

¬ És opcional fer constar si s’ha fotografiat el cas 

Estudi microscòpic 

¬ Adequació de la mostra per a l’avaluació microscòpica (si és inadequada, s’ha d’especificar 
la raó: material insuficient, mal preservat, amb artefactes, etc.) 

¬ Descripció microscòpica indicant-hi els criteris morfològics presents (optativa si el tumor és 
convencional i no hi ha trets especials per destacar). Fer constar si es veuen calcificacions, 
necrosi, hemorràgia antiga, quistificació, proliferació vascular, mitosi, atípia, etc. 

¬ Enumeració i resultat, si s’escau, dels estudis complementaris (tècniques i reactius) realitzats 
per recolzar el diagnòstic o avaluar dades d’interès pronòstic o terapèutic. 

¬ Alteracions associades (processos malformatius, reactius, inflamatoris, degeneratius, etc.)

Diagnòstic 

¬ El diagnòstic patològic hauria de ser precís, complet i al més breu possible 

¬ Seria recomanable que, per uniformitzar els criteris diagnòstics i els graus de malignitat, 
tothom utilitzés la classificació de l’OMS (2000) i s’ajustés estrictament a la seva termi-
nologia estàndard. Si internament es vol utilitzar alguna altra classificació (St. Anne/Mayo, 
Ringertz, Burger, etc.), es poden fer constar les dues (la de l’OMS i la d’ús intern) en l’in-
forme 
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¬ La disseminació subaracnoïdal és un factor pronòstic només en certs tipus de tumor, però 
s’ha de fer constar sempre 

Els elements concrets a incloure en el diagnòstic són: 

- Procedència topogràfica de la mostra (especificar al màxim, incloent-hi la lateralitat) i 
procediment quirúrgic (biòpsia estereotàctica, lobectomia, etc.) 

- Diagnòstic anatomopatològic 

. Tipus histològic del tumor (especificar al màxim possible) 

. Grau histològic (fer constar sempre la classificació utilitzada per defecte, la de 
l’OMS–- i la versió) 

. Si escau, adjuntar els resultats dels estudis d’interès pronòstic o terapèutic realit-
zats 

- Notes al final, si escau, per informar sobre la data aproximada del resultat de tècniques 
complementàries en curs, etc. 

- Comentaris addicionals, si escau, sobre: 

. Correlació amb el diagnòstic peroperatori 

. Correlació amb la clínica 

. Comparació amb diagnòstics previs 

. Possible associació a altres alteracions 

. Peculiaritats del cas 

. Etc. 

- Codificació SNOMED 

Exemple orientatiu de diagnòstic patològic

CERVELL, LÒBUL PARIETAL DRET, BIÒPSIA ESTEREOTÀCTICA: 

- OLIGODENDROGLIOMA ANAPLÀSTIC, GRAU III DE LA CLASSIFICACIÓ DE L’OMS 2000 
(GRAU IV DE LA CLASSIFICACIÓ DE BURGER) 

- DELECIÓ DELS CROMOSOMES 1p/19q (MÈTODE DE FISH INTERFÀSIC SOBRE TEIXIT)

Comentari: 

El present diagnòstic definitiu confirma la impressió de glioma de grau alt expressada 
durant l’estudi peroperatori. L’estudi microscòpic definitiu del tumor així com l’estudi 
citogenètic confirmen que es tracta d’un oligodendroglioma anaplàstic i fan preveure 
una evolució i resposta terapèutica relativament favorables. 

Recomanacions específiques per als principals tipus histològics (Classifi-
cació de l’OMS 20001) 

Gliomes

¬ Tipus histològic 

. Cal especificar tant com sigui possible, tenint en compte la mida i qualitat del teixit 

. Diagnòstics genèrics (com ara glioma, glioma d’alt o baix grau, astrocitoma d’alt o baix 
grau, etc.) han d’anar acompanyats d’un comentari que expliqui la causa que impedeix 
una major precisió 

. És MOLT IMPORTANT intentar descartar les varietats ben delimitades, que són de més 
bon pronòstic i no requereixen tractament adjuvant (astrocitoma pilocític, xantoastroci-
toma pleomòrfic, astrocitoma subependimari de cèl∙lules gegants, astrocitoma cerebral 
desmoplàstic de la infància) 

. S’ha de fer constar, si s’escau, la variant gemistocítica 
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¬ Grau histològic. Especificar la classificació o classificacions utilitzades, incloent-hi sempre la 
de l’OMS (2000) 

¬ S’han de fer constar, si n’hi ha, la presència de microcalcificacions i de dipòsits d’hemosi-
derina 

¬ En els gliomes mixtos (oligoastrocitomes), cal especificar: 

. si els dos components estan barrejats o separats 

. el percentatge aproximat global de cada component 

. el grau histològic de cada component si fos diferent 

¬ S’han de fer constar les estructures anatòmiques afectades per l’extensió local del tumor 
(còrtex, leptomeninges, ventricles, etc.) 

¬ S’han de fer constar possibles diagnòstics secundaris (gliosi peritumoral, infart peritumoral, 
canvis relacionats amb la radioteràpia, etc.) 

¬ S’ha d’adjuntar informació d’estudis genètics i moleculars si escau 

¬ En els gliomes de recent descripció i que no estan inclosos en la classificació vigent de l’OMS 
(per exemple, el glioma cordoide del IIIv), s’ha d’informar de la font bibliogràfica en què 
s’ha basat el diagnòstic 

Tumors neuronals, neurocítics i glioneuronals mixtos 

¬ Són especialment importants l’edat, la forma de presentació clínica i les dades radiològi-
ques 

¬ S’ha de manipular amb molt de compte el teixit per intentar preservar l’arquitectura i les 
relacions amb les estructures normals 

¬ Cal especificar els criteris morfològics i immunohistoquímics en què s’ha basat el diagnòstic 
de tumor neuronal 

¬ Cal especificar el grau histològic del component glial en els tumors mixtos 

¬ Possibles alteracions associades en el teixit no tumoral 

¬ S’ha d’adjuntar informació d’estudis genètics i moleculars, si escau 

¬ En aquests tipus de tumors està especialment indicat fer un comentari referent a la correlació 
clínica i radiològica 

Tumors embrionaris i TNEP centrals 

¬ Cal descriure els criteris morfològics i immunohistoquímics en què s’ha basat el diagnòstic 

¬ A més de la terminologia genèrica (TNEP), s’ha de fer constar la denominació clàssica (pine-
oblastoma, ependimoblastoma, etc.)

Limfomes 

¬ S’ha d’intentar, si és possible, preservar el teixit sense congelar, fent un estudi citològic 
peroperatori 

¬ Si hi ha prou material per al diagnòstic, s’ha de congelar teixit per a possibles futurs estudis 
moleculars diagnòstics. Cal utilitzar la classificació REAL 1994 per al tipus histològic

¬ S’ha d’utilitzar com a mínim un marcador limfomatós B (per exemple, CD20) i un marcador 
T (per exemple, CD3) per a la immunofenotipificació i per valorar la proporció de cèl∙lules 
neoplàstiques i reactives 

¬ En el diagnòstic no s’ha de fer esment si el limfoma es primari o secundari, a no ser que es 
conegui l’antecedent de limfoma sistèmic 

Tumors germinals

¬ Abans d’emetre el diagnòstic, cal conèixer els nivells dels marcadors tumorals α-FP, β-HCG 
i PLAP en sèrum i líquid cefaloraquidi 

¬ Grandària de l’espècimen rebut 

¬ S’ha de descriure la presència o absència d’hemorràgia o necrosi 
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¬ Cal fer constar si el tipus de tumor germinal es pur o combinat 

¬ S’ha d’indicar el percentatge relatiu de cada component en els tumors combinats 

¬ En els germinomes, cal indicar si hi ha cèl∙lules del sinciciotrofoblast i l’expressió immuno-
histoquímica de PLAP, c-kit, etc. 

¬ En els teratomes, si hi ha components immadurs o malignes i quins tipus 

¬ En els tumors del si endodèrmic, s’han de descriure els patrons histològics i variants, la 
presència de glòbuls hialins i l’expressió immunohistoquímica d’α-FP, CK i PLAP 

¬ En el coriocarcinoma, cal indicar positivitat per PLAP citoplàsmatica i β-HCG 

¬ Cal fer constar les estructures anatòmiques afectades per l’extensió local del tumor (hipo-
tàlem, ventricles, etc.) 

Tumors adenohipofítics 

¬ Abans d’emetre el diagnòstic, s’han de conèixer els nivells hormonals al sèrum, així com l’exis-
tència de síndromes endocrines, neurològiques o familiars o d’altres alteracions clíniques 

¬ Conèixer la classificació radiològica del tumor (microadenoma <10 mm, adenoma, macro-
adenoma, adenoma localment invasor o invasor difús) 

¬ Grandària de l’espècimen rebut 

¬ Si es realitza un estudi peroperatori, s’ha d’intentar fer només una “empremta” citològica, 
sense congelar el teixit 

¬ Si hi ha material suficient, fixar també per a microscòpia electrònica 

¬ Cal realitzar sistemàticament un estudi immunohistoquímic per a totes les hormones ade-
nohipofítiques i descriure la distribució (focal-difusa) i la intensitat (baixa-moderada-elevada) 
de les que s’expressin en el tumor. Si són negatives, la naturalesa neuroendocrina del tumor 
es pot demostrar mitjançant sinaptofisina 

¬ S’ha de fer constar la presèencia de fibrosi o d’altres alteracions posttractament mèdic 

¬ En els carcinomes, s’ha de valorar la invasió vascular i justificar l’exclusió d’un procés metas-
tàtic 

¬ Si escau, s’han de fer constar les estructures anatòmiques afectades per l’extensió local del 
tumor (hipotàlem, ventricles, etc.) 

¬ En el diagnòstic ha de constar si és un adenoma, adenoma invasor o carcinoma, així com 
l’expressió hormonal del tumor per immunohistoquímica 

Craniofaringioma 

¬ Tipus histològic (adamantinomatós/papil∙lar) 

¬ Si és possible, s’ha de fer constar si és extirpació completa o no 

¬ Si és visible, s’ha de fer constar si hi ha invasió del parènquima cerebral 

¬ Després d’irradiació, s’ha de descartar transformació a carcinoma escamós, que és excep-
cional però possible 

¬ Cal indicar si hi ha reacció astrocitària pilocítica al voltant del tumor 

¬ Cal indicar si hi ha calcificacions, hemosiderina, macròfags, etc. 

Tumors de les meninges 

Meningioma 

¬ Si s’ha extirpat en bloc, cal avaluar els marges quirúrgics 

¬ Grandària i pes del tumor 

¬ Relació amb la duramàter 

¬ Cal intentar incloure àrees perifèriques del tumor per avaluar-ne la relació amb el parèn-
quima cerebral 

¬ En la descripció microscòpica, s’han d’explicar els criteris pels quals s’ha establert el diag-
nòstic i el  grau histològic (només en els casos atípics, anaplàstics o variants infreqüents) 
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¬ Si s’ha fet estudi de receptors de progesterona per immunohistoquímica, cal informar del 
resultat 

¬ En el diagnòstic, s’ha d’especificar la localització, la variant morfològica i el grau histològic 
(segons la classificació de l’OMS 2000) 

Hemangiopericitoma 

¬ Cal explicar els criteris pels quals s’ha establert el diagnòstic en la descripció microscòpica 

¬ S’ha de classificar el tumor en grau baix o alt 

Tumor fibrós solitari de meninges 

¬ Cal indicar la localització del tumor (meníngia, intraparenquimatosa, intraventricular) 

¬ S’han d’explicar els criteris en què s’ha basat el diagnòstic i com s’han exclòs un meningioma 
o un hemangiopericitoma 

¬ Cal especificar si hi ha signes clars de malignitat. En la resta de casos, seria recomanable 
informar de l’actual incertesa sobre el pronòstic a llarg termini 

Tumors dels nervis cranials i perifèrics 

¬ S’ha de fer constar si hi ha història de neurofibromatosi 

¬ En el diagnòstic, cal especificar el tipus histològic, la variant (cel∙lular, melanòtica, etc.) i el 
grau. L’índex proliferatiu valorat amb MIB-1 pot orientar sobre el grau en casos dubtosos 

¬ En els casos malignes, s’ha de descriure l’expressió immunohistoquímica de proteïna S-100 
i p53. Cal fer constar si s’han fet estudis citogenètics per NF1 o NF2 

Tumors neuroblàstics i TNEP perifèrics

¬ Cal especificar el tipus histològic i el grau de diferenciació 

¬ S’ha de descriure el resultat de l’estudi immunohistoquímic en relació amb el diagnòstic 
diferencial 

¬ En els neuroblastomes indiferenciats, cal especificar els criteris i tècniques en què s’ha basat 
el diagnòstic (immunohistoquímica, microscòpia electrònica, etc.) 

¬ S’ha d’nformar dels estudis moleculars (N-myc, etc.) o de CMF, si escau 

¬ En un comentari, s’han de resumir els factors pronòstics basats en el fenotip morfològic, 
immunohistoquímic i, si s’escau, molecular

Metàstasis 

¬ S’han de fer constar les estructures afectades (parènquima, leptomeninges, duramàter, 
etc.) 

¬ Tipus histològic. Cal raonar els criteris diagnòstics 

¬ En els adenocarcinomes i carcinomes de cèl∙lula gran solen ser d’utilitat les citoqueratines 
7 i 20 (i altres marcadors) per orientar sobre la localització del tumor primari 

¬ Si és possible, s’ha de fer constar si és extirpació completa o no 

¬ Cal fer constar si hi ha nòduls satèl∙lit microscòpics per fora del tumor principal 

Hemangioblastoma 

¬ Localització, multiplicitat (associació a malaltia de von Hippel-Lindau) 

¬ S’han de descriure els criteris diagnòstics i la forma d’excloure una metàstasi (carcinoma 
renal) 

¬ Cal excloure un astrocitoma pilocític (el parènquima adjacent a un hemangioblastoma sol 
tenir canvis reactius similars) 

Cordoma 

¬ Variant histològica (diferenciació condroide, àrees sarcomatoses) 

¬ S’han de descriure els criteris diagnòstics i com s’han exclòs una metàstasi o altres neoplàsies 
de morfologia similar 
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