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TITULO: CARCINOMA INFANTIL. EXPERIENCIA EN EL INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA

INVESTIGADORA RESPONSABLE: DRA. CECILIA RIDAURA SANZ
RESUMEN:

Antecedentes: Los carcinomas en niiios y adolescentes a difererencia de los
aduitos son neoplasias  poco [frecuentes. Ocupan el 12% de todos los
canceres en estos grupos de edad con una frecuencia de 433.9 en 100,000
habitantes. En los centros pediatricos se informa un nimero pequeito de casos
anualmente, y en la literatura existen pocos informes al respecto, por lo que
sus caracterisficas han sido poco definidas y no son diagnosticados de primera
mntencion por pediatras y oncélogos.

Matenal y método: Se realizé un estudio retrospectivo, descriptivo y
transversal donde sc analizaron los expedientes clinicos y los estudios
histolégicos de fos pacientes con el diagnéstico de carcinoma atendidos en el
Depanamento de Cirugia Oncoldgica y Patologia dei Instituto Nacional de
Pediatria en la Ciudad de México de noviembre de 1970 a abril de 1999, para
definir las caracteristicas anatomoclinicas sobresalientes de estas neoplasias,
Las variables analizadas fueron Ia frecuencia, la localizacion del tumor, ¢l

sexo, la  edad al momento del diagndstico, el tipo histologico, el tipo de



modalidad terapéutica, la sobrevida libre de enfermedad a cinco aios v el
estado actual del paciente.

Resultados: Se identificaron 75 carcinomas, la topografia del tumor primario
fue mis frecuente en tiroides en 32(42%), glandula suprarrenal 9(12%),
higado 8 (10.6%), pardtida 8(10.6%), vy nasofaringeo 7(9.3%). En la
distribucién por grupos etarios el rango de 5 a 14 afios ocupo el 78.6%. De los
32 casos de carcinoma tiroideo 26 fueron papilar, | carcinoma folicular y 3
carcinoma medular, la edad media al momento del diagnostico fue de 10
afios, igual nimero de varones y mujetes, las manifestaciones principales
masa cervical o adenopatias , el diagnostico se obtuvo por biopsia incisional,
BAAF o tiroidectomia. El 65% presentaron metastasis al diagnéstico, 22
pacientes se sometieron a tiroidectomia total y radioterapia con I 1.31, 18
(81%) estan libres de enfermedad de 5 a 10 afios. Los pacientes con
carcinoma suprarrenal tuvieron una edad al diagnostico media de 3.4 afios, Jos
datos clinicos principales fueron virilizacién y presencia de una masa
abdominal. En todos hubo elevacion de 17-cetoesteroides, 17-
hidroxicorticoides y cortisol. En el 55.5% hubo metastasis al diagnostico. En
cuatro se realizé resecion total, en general dos fallecieron, seis se perdieron y
une sobrevive a cuatro afios libre de enfermedad. De los casos de carcinoma

hepatico tres fueron carcinoma fibrolamelar y cinco hepatocarcinoma cldsico.



La edad media al diagndstico 11.2, los sintomas mas frecuentes fueron fiebre,
pérdida de peso, masa y dolor abdominal, FI diagndstico se realizd en todos
por biopsia hepatica, sdlo en 4 pacientes la alfafetoproteina estuvo elevada.
Solo un paciente con hepatocarcinoma clasico tuvo cirrosis, Fn dos pacientes
se realizé hemihepatectomia derecha y recibieron quimioterapia, uno fallecid
y el otro se encuentra asintomatico con seguimiento de 1 afios 6 meses, de los
demds 3 se perdieron y tres fallecieron. La media de la edad al diagnostico
para los pacientes con carcinoma de pardtida fue de nueve aflos, siete fueron
carcinoma mucoepidermoide y un carcinoma basaloide de gtandulas salivales
menores. La sintomatologia principal fue masa cervical, paralisis facial y
fiebre. El diagnostico se realizd por biopsia en seis pacientes. Un paciente con
metastasis recibié radioterapia y se encuentra libre de lesion a dos afios, dos
pacientes sin metastasis recibieron radioterapia y se encuentran libres de
enfermedad tres y once afios respectivamente. Cuatro pacientes se perdieron y
uno fallecié. De los pacientes con carcinoma nasofaringeo, todos varones con
una edad media al diagnéstico de 13 aitos. En cuatro se localizo la lesion en
nasofaringe, dos en faringe y uno en hipofaringe. La sintomatologia
predominante fue cefalea, vomito, masa cervical, pérdida de peso y astenia.
El diagnéstico se hizo en todos los pacientes por biopsia incisional, Al

diagnéstico tres pacientes se encontraron con diseminacién a ganglios,
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recibieron quinioterapia y radioterapia, dos se encuentra a siete aios libres de
enfermedad, cuatro pacientes tuvieron diseminacion a cerebro e higada. De los
casos de carcinoma de tubo digestivo en tres se localizo en recto-sigmoides, en
dos colon ascendente y uno en colon descendente. La edad media al
diagnéstico fue 11.8 afios. Los sintomas principales fueron dolor y masa
abdominal, pérdida de peso y vomito. En cuatro pacientes ¢l diagnostico se
hizo por biopsia y en dos se reseco la lesion. De los seis pacientes dos
fallecieron y cuatro se perdieron. El paciente con carcinoma de piel fue un
vardn con carcinoma baso-escamoso con xeroderma pigmentosa, se le realizo
reseccion y no hay mas datos. La paciente con carcinoma de pancreas ingreso
a la terapia por sepsis y el diagnostico de mesotelioma de ovario, fallecié y el
reporte de autopsia fue carcinoma coloide de cabeza cuerpo de péncr.eas. La
paciente con carcinoma de rifién, de 12 afios, se le realizo nefrectomia
derecha, con adenocarcinoma papilar en polo inferior de riiion derecho, se le
administtd quimioterapia, con un seguimiento a cuatro afios libre de
enfermedad. Se encontraron dos carcinomas con primario no ¢onocido uno 3
mediastino que se reportd como linfoepitelioma con probable primario en
nasofaringe, recibio quimioterapia y radioterapia con mala respuesta, se
perdio, y otra con metastasis en pulmén y pleura derecha e higado con

probable primario en glandulas salivales, se le dio quimioterapia y se perdié.



Conclusion: El carcinoma no es una neoplasia frecuente, tiene un
comportamiento totalmente diferente en los adultos, no se contempla como
diagnostico diferencial y se diagnostica en estadios avanzados. Es necesario
crear un regisiro para carcinomas que permita tener un seguimiento adecuado
de ¢éstos pacientes a largo plazo y analizar mejor su presentacion clinica,

plancar una mejor estrategia diagnéstica y un mejor tratamiento.

ANTECEDENTES:

Los carcinomas en los nifios representan un reto diagnostico para el grupo
multidisciplinario que atiende a estos pacientes ya que son tumores poco
frecuentes en este grupo de edad.

Los carcinomas son un grupo heterogéneo de neoplasias malignas derivadas
de las células de los diferentes epitelios de revestimiento, pueden ser de
origen glandular 0 de los conductos, o provenir de los epitelios de las
visceras  solidas como rifion e higado vy glandulas enddcrinas
independientemente de su origen embrionario.(1)

Se ban identificado factores de riesgo para este grupo de neoplasias entre
ellos factores hereditarios y ambientales. Dentro de los primeros se ha
descrito la relacion entre la mutacion del gen p53, el cual es un gen supresor

de neoplasias y el sindrome de Li-Fraumeni que es un sindrome de cancer
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familiar el cual tiene un riesgo mayor de presentar cancer de mama y esta
asociado a multiples neoplasias como sarcomas, leucemias, tumores de
cerebro y carcinoma adrenocortical, otro es el sindrome de poliposis colonica
Y que presenta un riesgo para desarrollar para carcinoma colorectal. Asi
mismo, existe una asociacién entre el sindrome de neoplasia enddcrina
maitiple tipo 2 y el carcinoma medular de tiroides v se puede presentar en la
edad pedidtrica.(2) Los pacientes con sindrome de Beckwith-Wiedemann
pueden desarrollar carcinoma suprarrenal.

Dentro de los factores de riesgo de tipo ambiental se ha estudiado la relacion
que existe entre la radiacion y el cancer de tiroides, este fenémeno se ha
observado en pacientes que reciben radioterapia para tratamiento de un tumor
de cabeza y cuello o trasplante de médula dsea. En las tltimas décadas
también se ha visto en los sobrevivientes de Hiroshima, Nagasaki, Chernobyl
y Balarus.(3) También, s¢ describe Ia relacidn importante que existe entre el
virus de Epstein Barr  y el carcinoma nasofaringeo(4). Las dietas altas en
colesterol y bajas en fibra y ciertos quimicos se asocian al carcinoma de
colon.(5)

La aparicion de un carcinoma se puede deber a  anormalidades oncogénicas
primarias derivadas de defectos de la informacion genética y de alteraciones

cromosomicas, asi como oncogénesis viral, (2)



En la edad pediatrica se ha observado que la frecuencia de carcinomas
incrementa con la edad correspondiendo el 65% a niiios mayores de diez
afios, a excepcion del tumor adrenocortical que predomma en preescolares, y
¢stos ultimos la mitad son menores de cinco afios.(7). Lo anterior, sugiere que
no necesariamente [a aparicion de un carcinoma es debido a un periodo largo
de exposicidn a carcinogenos ya que tres cuartas partes aparecen en la
primera o segunda década de la vida.(2)

Mc Whirter inforima que el carcinoma es mas frecuente en el sexo masculino,

con excepcion de los carcinomas enddcrinos.

El sitio primario de los carcinomas en los nifios difiere de los adultos, siendo
los més frecuentes en la glandula tiroides, region nasofaringea, colon, higado,
glandulas salivales, pancreas y glandulas suprarrenales.(6)

La forma clinica de presentacion de los carcinomas se caracteriza por una
masa en el sitio primario donde se encuentren, y de acuerdo a ello sera Ia
sintomatologia que presente, la cual puede llegar a una enfermedad avanzada,
¥a que no se contempla como diagnodstico primario en los nifios y puede tardar
varios meses, encontrandose hasta en 5 a 10% metastasis hematogenas al

momento del diagndstico como en el caso del carcinoma de tiroides.(3)
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Los métodos diagndsticos que se utilizan para estudiar este grupo de
neoplasias también dependeran del sitio primario de fa lesion, entre elfos
tenemos  estudios radioldgicos con medio de contraste, ultrasonido,
tomografia axial computada, resonancia magnética nuclear, gamagrama, yla
biopsia por aspiracién de aguja fina.

Existen marcadores tumorales séricos para este grupo de neoplasias como el
antigeno carcinoembrionario que es una glicoproteina de composicidn
heterogénea que se detecta en el glicocalix de las celulas epiteliales fetales, se
puede determinar en  los adenocarcinomas del tracto gastrointestinal
(incluyendo pancreas), pulmén y carcinomas medulares de tiroides.

La alfa-fetoproteina es una alfa globulina similar a la albimina que es
producida por el saco vitelino de manera inicial, para después producirse en
higado y tracto gastrointestinal, (7). Esta proteina se eleva hasta un 50% en
los nifios con un tumor hepatico epitelial maligno. (9)

El tratamiento ideal de los carcinomas es la reseccion si es posible de la
totalidad de la lesion, si no se recurre a tratamiento complementario como la
quimioterapia o la radioterapia, y en casos de enfermedad metastasica
avanzada se utilizan como tratamiento paliativo.

La sobrevida de los carcinomas va a depender de Ia etapa de Ja enfermedad en

que se diagnostica y del érgano que involucra. En el caso de la enfermedad
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tiroidea si el tratamiento quirdrgico se lleva a cabo en fases iniciales el
prondstico es favorable y la sobrevida a 5 afios es del 100% y a 20 afios de
85% (3) a diferencia de la sobrevida del carcinoma hepatocelular, colorrectal y
de pancreas que es pobre.(8,9)

El Registro Histopatologico de Neoplasias en México de 1987 a 1997
informd que los adenocarcinomas ocuparon el segundo lugar en frecuencia
(15.1%) dentro del grupo de menores de 1 afio, en el grupo de 1 a 4 afios los
adenocarcinomas ocuparon el tercer sitio (10.6%) y los carcinomas de células
transicionales ocuparon el quinto lugar (8.3%). En el grupo de 5 a 14 afios los
adenocarcinomas ocuparon el séptimo lugar (5.7%) y los carcinomas de
células transicionales ocuparon el doceavo fugar (1.8%).(10) Estas cifras
contradicen las series publicadas en la literatura en particular en o que se
refiere a carcinoma de células transcisionales que ocwre en el epitelio de las
vias urinarias y que practicamente no existe en la edad pediatrica lo cual pone
en duda la confiabilidad de los informes referidos.

Existen dos publicaciones sobre el tema con la experiencia del INP, Una
publicada en 1992 informa sobre  siete pacientes con carcinoma
nasofaringeo con una edad promedio al diagnostico de 12 afios con
predominio de varones, el 85% presentaron estadios avanzados y s6lo en 2

pacientes se pudo realizar cirugia radical. La sobrevida de los pacientes fue
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pobre a corto plazo (11). y la segunda de 1998 en que informan 18 pacientes
con carcinoma de tiroides en los que predominaron los de origen papilar,
siendo mas frecuentes en el sexo masculino a diferencia de lo que se describe
en otros trabajos, la reseccion completa fue el principal procedimiento
quirtrgico con una sobrevida hasta del 84%.(12)

En un estudio realizado en este Instituto sobre neoplasias pediatricas mas
frecuentes en la poblacién de la Ciudad de México y area metropolitana en un
periodo de tiempo de doce afios, se encontrd que en 2385 pacientes las
neoplasias mas frecuentes fueron la leucemia aguda en 35%, los linfomas en

16% y el retinoblastoma en 12%, los carcinomas ocuparon menos def 5%

(22).

JUSTIFICACION

Los carcinomas en nifios son neoplasias poco frecuentes que difieren
ampliamente de los adultos por su localizacién, evolucion y manejo, por lo
que existen pocos casos para definir sus caracteristicas por lo que se requiere
de estudios multiinstitucionales.

Por otro lado al ser raros el pediatra y el oncélogo no piensan en ellos como

un diagnostico diferencial en este grupo de edad.
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OBIJETIVOS;

1.

Conocer la frecuencia de los pacientes con el diagndstico de carcinoma (sin
cluir los de SNC, ni tos embrionarios) del Instituto Nacional de Pediatria
de los afios de 1970 a 1999.

Conocer la localizacion, edad y el sexo de los carcinomas en pacientes del

Instituto Nacional de Pediatria de los afios de 1970 a 1999,

. Determinar la evolucidn de los pacientes con el diagndstico de carcinoma

en base a: diagnostico histopatologico definitivo, tratamiento médico o
quirirgico, frecuencia, sobrevida a 5 afios, y la presencia de un carcinoma

secundario a otra neoplasia.

. Establecer un Registro de los pacientes con el diagndstico de carcinoma del

[nstituto Nacional de Pediatria.

CLASIFICACION DE LA INVESTIGACION:

Estudio retrospectivo, transversal, descriptivo y observacional.

MATERIAL Y METODO:

Se revisaron los archivos del Departamento de Patologia Quirirgica y Cirugia

Oncologica del Instituto Nacional de Pediatria de 1970 a 1999 y se

identificaron los casos diagnosticados como carcinoma primario o
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metastasico, excluyéndose a aquellos del sistema nervioso central ya que son
manejados por el neurocirujano, y los de origen germinal ya que actualmente
no se¢ consideran tumores epiteliales puros.

Se revisd el material histologico para confirmar o descartar el diagnostico
origimal. Una vez identificados los casos se revisd el expediente clinico
obtentdo del archivo asi como los registrados en el Departamento de Cirugia

Oncoldgica.

RESULTADOS:

Se identificaron 73 casos de carcinoma en 75, 626 biopsias quirirgicas
colectadas en el Departamento de Patologia de 1971 a 1999, la topografia del
tumor primario fue tiroides en 32 (42%), glandula suprarrenal .9(12%),
higado 8(10.6%), parotida 8(10.6%), nasofaringeo 7(9.3%), colon 6(8%), y
I(1.3%) de piel, pancreas, rifidn respectivamente y 2 carcinomas
metastasicos de primario no conocido en pulmdn y mediastino.

La distribucion por grupos etarios en nuestra serie fue de menores de 1 afio
fue uno(l.3%), en ¢l rango de 1 a 4 afios 7 cas0s(9.3%), en el rango de 5 a
10 afios 27 casos (36%}), en el rango de 11 a 14 afios 33 pacientes (44%), en

los pacientes de 15 afios o mas 8 (10.6%).
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COMENTARIO:

El carcinoma representa mas de las cuatro quintas partes de las neoplasias
malignas en el adulto, mientras que en el nifio constituye menos del 10%,
ademas las neoplasias en los nifios corresponden en su mayoria al tipo
embrionario. En nuestra serie fa mitad de los casos son nifios de once afos o
mds.

Salas en ¢} Hospital Infantii de México en la Ciudad de México registro en un
periodo de 35 afios, 3807 casos de neoplasias primarias malignas de las cuales
35(0.9%) correspondieron a carcinomas no embrionarios (35).

La poblacion en este estudio fueron los pacientes con diagnostico
histopatologico de carcinoma registrados en el Instituto Nacional de Pediatria
durante 28 afios los cuales correspondieron a 0.09% del total de biopsias
quirirgicas colectadas, cuyas edades van desde el nacimiento hasta los 18
afios de edad.

En el Registro Histopatoldgico de Neoplasias en México por grupos etarios
en el periodo comprendido entre 1993 y 1997, se registraron 9407 tumores
malignos en nifios de 0 a 14 afios. Los casos de carcinoma constituyen un total
de 1256 lo que representa el 13.3%, de los cuales 159 (12.6%) fueron
menores de 1 aflo, 599 (47.6%) correspondieron a nifios de | a 4 afios. 498

(39%) a niftos entre 5 y 14 afios.
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En una revision de la frecuencia de neoplasias malignas comprobadas
histologicamente en ef Departamento de Patofogia del INP los carcinomas
ocuparon menos del 4%. La discrepancia de estos resultados con los
expresados por el registro reflejan diferencias en la designacion tabular de los
tumores mdependientemente de la histologia y seguramente agrupa neoplasias
de diversa histogénesis. Los sistemas de registros de tumores en los nifios
deben consignar en forma especifica el capitulo de carcinoma ya que
regularmente estas neoplasias estin mal tabuladas y con un sobreregistro.
Ejemplo de ello es que Jos carcinomas de células transcisionales en la infancia
no existen y en esta publicacion se sefiala que ocupan el 4.1% en menores de
utt afio.

McWhirter en un estudio sobre carcinoma realizado en un periodo dt.a nueve
aftos en un registro nacional sobre tumores en Gran Bretafia estudié 234 casos
de los cuales ¢l mas frecuente fue el de tiroides en un 21%, el carcinoma
nasofaringeo en un 15% y el de glandulas suprarrenales en 10.6%(6), datos
que aunque provienen de una poblacion diferente a la nuestra son muy
similares. Se requiere de un registro especifico sobre carcinomas en nuestro

medio.



CARCINOMA DE TIROIDES

De los 32 casos de carcinoma tiroideo, 26 fueron de tipo histolégico papilar, 1
fue carcinoma folicular y 5 fueron carcinoma medular de tiroides. La edad
promedio al diagnostico fue de 10 afios con extremos de 7 a 17 afos. El
tiempo de evolucion medio fue de 1.6 meses con extremos de | mes a 10 afios.
La sintomatologia mas frecuente en el carcinoma tiroideo fue la presencia de
una masa cervical o adenopatias cervicales en 28 casos, sélo una paciente
Inicié con una masa mandibular.

En cinco pacientes hubo datos clinicos de hiperfuncién glandular como
diaforesis, intolerancia al calor, taquicardia ¢ irritabilidad, otros datos clinicos
fueron pérdida de peso, hiporexia y disnea,

En todos los pacientes se realizo gamagrama tiroideo con I 131 el cual se
correlaciond con los hallazgos clinicos ya que en los S pacientes con
hiperfuncién ~ se encontraron nodulos hipercaptantes y en 27 fueron
hipocaptantes.

En 16 pacientes se obtuvo el diagndstico por biopsia incisional, en 8
pacientes por BAAF y el resto en el producto de la tiroidectomia. En cinco
pacientes se utilizo el ultrasonido tiroideo como estudio complementario.
Siguiendo la clasificacion TNM para éstas lesiones, fueron 11 casos en estadio

1, cabe mencionar que aqui se encuentraron los cinco casos de carcinoma
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medular. En el estadio dos ro hubo ningtin paciente. En el estadio HI se
encontraren Il pacientes todos carcinomas papilares y un con folicular. En ef
estadio [V hubieron 10 pacientes, todos con carcinoma papilar.

De los 32 casos de carcinoma tiroideo, 21(65.6%) presentaron metastasis al
momento del diagnostico 12 a ganglios cervicales, 6 a ganglios cervicales y
pulmén y 2 a pulmon, otro paciente tuvo metastasis a glandula parotida.

De los 21 pacientes con metastasis 17 se sometieron a tiroidectomia total y
radioterapia con I 131, uno a hemitiroidectomia con 1 131, otro solo con
tiroidectomia total y otro solo con I 131. De éstos 13 evolucionaron
tavorablemente con terapia sustitutiva y quedaron libres de enfermedad con un
seguimiento de 4 meses a 10 afios. Cinco pacientes continian con metdstasis
a pulmén y mediastino y se encuentran en tratamiento. Dos p;acientcs
fallecieron y uno se perdio.

De los 11 pacientes que no presentaron metastasis al momento del
diagnostico, cinco se sometieron a tiroidectomia total y radioterapia con I 131
Y Se encuentran asintomaticos con terapia sustitutiva y libres de lesion a 5
anos de seguimiento. A cuatro pacientes se les realizo tiroidectomia total
unicamente con un seguimiento desde 1 mes hasta 7afios libres de enfermedad
y asintomaticos. En dos pacientes se realizé hemitiroidectomia, uno a 2 afios

de seguimiento y otro a 6 meses ambos libres de enfermedad.
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Fueron cinco casos de carcinoma medular de tiroides, 4 mujeres y | varon.
Solo en un paciente se confirmé el diagnostico de Neoplasia Endécrina
Multiple tipe 1L

COMENTARIO:

Al igual que en otros estudios el carcinoma papilar o la variante folicular del
carcinoma papilar es el mas frecuente (90%) (15-21), en series mas numerosas
de pacientes el carcinoma folicular ocupa alrededor del 10% (17.21). Merrick
en Copenhague en un estudio de 25 arios se obtuvieron 20 casos de carcinoma
tiroideo, similar al nuestro en nimero, no informo ningun caso de carcinoma
folicular (19).

En nuestro estudio encontramos igual nimero de pacientes masculinos y
femeninos (1:1), para el carcinoma papilar de tiroides, a diferencia de otras
series en que reportan una mayor frecuencia en mujeres con una proporcion
HMdel:12a1:1.4(6,15-17).

La edad promedio ai diagndstico en el estadio de W.R. McWhirter en Estados
Unidos fue de 10 afios al igual que la nuestra (6), aunque en otras series se
menciona una edad mayor (13-19 afios) (3,21). La edad al diagnostico para et
carcinoma medular en nuestra serie fue en promedio de 11 afios, a diferencia

en lo referido por otros autores que mencionan que se presenta a una mayor
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edad(3). El tiempo de evolucion que encontramos para el carcinoma tiroideo
fue de 1.3 afios en promedio.

Al igual que lo descrito en otras series la manifestacion clinica princil;_)al es la
presencia de nodulos cervicales y masa palpable asintomatica para el
carcinoma papilar y folicular en 60 a 80% las series (15-23), aunque en 5
pacientes encontramos ademas datos de hiperfuncion glandular.

La Quaglia menciona que para ¢l carcinoma medular de tiroides debe haber
un seguimiento en pacientes en quienes se sospecha un Sindrome de Neoplasia
enddcrina multiple tipo I, con estudios genéticos o con la presencia ganglios
cervicales palpables, con el fenotipo asociado al sindrome que consiste en
neuromas del pérpado, lengua y labios, asi como sintomas gastrointestinales
como diarrea o constipacién cuando existen éstas lesiones en el tracto
digestivo(23).

De los 26 pacientes con carcinoma papilar de tiroides 19 (73%) presentaron
metastasis al momento del diagndstico al igual que en otras series que se
informan entre 71 a 90% (25,22,23). Feinmesser en un anilisis de nueve
estudios sobre carcinoma de papilar tiroides en diferentes paises expone que
las metastasis en los nifios con carcinoma de tiroides son principalmente a
ganglios cervicales y pulmén hasta en un 42% (15,17).En nuestra serie ocho

pacientes (42%) presentaron metastasis a distancia, seis a pulmon y dos a
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mediastino, a diferencia de los adultos en donde las metdstasis son
principalmente a pulinon, hueso v cerebro(15).

Se menciona que el carcinoma medular de tiroides es muy agresivo y presenta
metastasis tempranas a ganglios cervicales, higado, pulmén vy huesos(3,15),
ninguna de las pacientes de nuestro estudio con carcinoma medular en quienes
se detectaron nodulos palpables al momento del diagnostico presentaron
metastasis, pobablemente porque tuvieron un seguimiento adecuado y una
deteccion temprana del problema.

De los pacientes con carcinoma papilar con metéstasis que se sometieron a
tiroidectomia total y [ 131, el 60% respondieron al tratamiento con un
seguimiento a 10 afios, asintomaticos y libres de enfermedad. EI
comportamiento del carcinoma tiroideo es menos agresivo para éste grupo de
edad y la sobrevida es de 96%(15,23). La sobrevida para el carcinoma
folicular también es buena, ¢l paciente de nuestra serie quedo libre de
enfermedad y se sigui6 por 5 afios.

La Quagla en una revision realizada en Estados Unidos en 1997 sobre
carcinoma tiroideo diferenciado y medular expone que el mangjo de los
pacientes con carcinoma medular ha evolucionado ya que existen técnicas de
deteccion como las mutaciones especificas en el ret oncogen que predicen la

presencia de sindromes de neoplasia enddcrina maltiple, asi como la presencia
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de niveles elevados de calcitonina sérica. Esto permite realizar tiroidectomias
totales mucho mas temprano. Todos los pacientes que al momento del

diagnosticos tienen metdstasis no sobreviven despupes de 10 afios(21).

CARCINOMA SUPRARRENAL;:

De los pacientes con carcinoma suprarrenal 7 correspondieron a mujeres y 2
varones, cuyas edades al diagnostico fueron desde 9 meses hasta 9 afios con
una media de 3.4 afios. El tiempo de evolucion fue desde 3 meses hasta 5 afios
con una media de 1.1 afios. Los datos clinicos se pueden agrupar en tres
grupos dependiendo de su presentacion: Sindrome de Cushing manifestado
por aumento de peso, obesidad troncal, giba dorsal, acné, estrias cutineas,
fascies de luna, hipertension arterial, hirsutismo, debilidad y psicosis
esteroidea. Virilizacion en varones dado por crecimiento de pene, acné,
crecimiento prematuro de vello pubico, facial, axilar y en mujeres crecimiento
de clitoris, hirsutismo y acné. En cinco pacientes se encontraron datos de
virilizacién y la presencia de una masa abdominal, dos pacientes presentaron
Sindrome de Cushing y virilizacion, en uno mas Sindrome de Cushing y en
otro méas solo datos de virilizacion. Tres pacientes presentaron hipertension

arterial sistémica.



22

Se tomaron determinaciones hormonales en 8 de los 9 pacientes. En todos los
pacientes hubo elevacion de 17-cetoesteroides, 17-hidroxicorticoides y
cortisol. En dos pacientes con virilizacion la testosterona fue normal.

Se¢ complementd el diagnéstico en todos con ultrasonido abdominal, en 5
casos se utilizo tomografia computada.

El sitio del tumor fue derecho en cinco pacientes ¢ izquierdo en cuatro.

Segun la clsificacion de TNM fueron tres casos estuvieron en el estadio 1, |
paciente en el estadio IT y cinco pacientes en estadio IV.

Al momento del diagnostico cinco pacientes presentaron metastasis: dos a
higado, uno a higado y ganglios peritoneales, otro a higado y pulmén y otro a
rifion, vias biliares y pancreas. Cuatro pacientes no presentaron metdstasis al
momento del diagndstico.

A siete pacientes se le realizd cirugia, en 4 sélo reseccion total y en 3
pacientes se realizo reseccion total y quimioterapia, a otro paciente dadas las
condiciones de la lesion se le realizo biopsia incisional y se administro

quimioterapia y a otro s6lo se le realizo biopsia incisional. De los pacientes a
quienes se les realizo reseccion total, en cuatro el tumor pesé mas de 200 grs.
y tuvo un didmetro mayor de 4 cms., de éstos uno fallecio y 3 abandonaron.
En un paciente el tumor pesé menos de 200 grs. y tuvo un didmetro menor de

4cms., abandono, y en dos pacientes el tumor pesd menos de 200 grs. y tuvo
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un diametro mayor de 4 cms., uno abandoné y ¢l otro se encuentra a 4 aios de
vigilancia libre de enfermedad y asintomatico.

Por lo que respecta al seguimiento en general dos fallecieron y en 6 se ignora
la evolucion y solo uno sobrevive a 4 afos después del diagnostico libre de
tumor, este caso tenia un tumor pequeiio de 7 cms. con peso de 140 grs, Uno

de los casos fatlecidos tuvo una sobrevida de 7 afios con enfermedad activa.

COMENTARIO:

Al igual que en otras series encontramos un predominio del sexo femenino
(23,24,25). La media para la edad al dianéstico en nuestra serie fue de 3.4
afios, simtilar a lo encontrado por otros autores (24,25). Sabbaga en un estudio
en la ciudad de Curitiba, Brazil, estudid 78 pacientes con cz;rcinoma
suprarrenal en 22 afios encontrando que en pacientes con un tiempo de
evolucion menor de 6 mese la sobrevida fue del 70% comparada con pacientes
con una evolucion de mds de 6 meses en que la sobrevida disminuyé a
9%(26). En nuestra serie no tenemos un seguimiento adecuado de los
pacientes, pero un paciente con 3 afios de evolucion no presentaba metastasis
al momento del diagnodstico y se le realizo reseccion total de la lesion, y otro
paciente con 3 meses de evolucion al momento del diagndstico presentd

metastasis pulmonares y un tumor irresecable y fallecio. Asi que no hay una
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correlacton adecuada entre el tiempo de evolucion de los pacientes y ef
prondstico, se requiere crear registros para un adecuada vigilancia vy
seguimiento de estos pacientes.

Mas de la mitad de los pacientes con carcinoma suprarrenal tienen produccion
excesiva de hormonas esteroideas, los tumores funcionales son mas frecuentes
en nifios y en mujeres. Principalmente se produce cortiso! y andrégenos, la
presentacion clinica mas frecuente es la virilizacion, seguida del sindrome
Cushing y es mas raro la feminizacidn por secrecion de estrogenos(27).

En nuestra serie la presentacién clinica mas frecuente fue virilizacién y
presencia de masa abdominal en cinco nifias, seguido de una presentacion
mixta con virilizacion y sindrome de Cushing también en dos niiias, no hubo
pacientes con datos de feminizacién. Sabbaga en Brazil en un estudio de 55
pacientes con carcinoma suprarrenal encontré que la presentacion clinica mas
frecuente fue virilizacién y Sx de Cushing en 72%, seguido de virilizacién
solamente en 21%, &l encontrd sdlo 1 paciente con datos de feminizacion(26).
La presencia de vello piibico tipo adulto en un nifio puede ser la manifestacion
wnicial de un tumor suprarrenal, por 10 que es necesario que los pediatras estén
sensibilizados a este tipo de patologias.

De los nueve pacientes que estudiamos con carcinoma suprarrenal, seis

pacientes abandonaron el seguimiento por lo que no sabemos cual fue sy



evolucion, 2 pacientes que fallecieron presentaron metastasis al momento del
diagnostico con lesiones tumorales grandes a pesar del uso de quimioterapia.
Michalkewicz en Memphis, E.U., en un estudio retrospectivo de 6 afios reunié
12 pacientes con carcinomas suprarrenales pequefios y encontrd que éstos
pacientes solo con cirugia tienen un manejo exitoso, ademds se agrega al
pronostico el peso del tumor (menor de 200 grs.) y el diametros (menor de 4
cms.) y la presencia de metastasis al momento del diagnéstico(25). En este
estudio s6lo un paciente que no presenté metastasis al momento del
diagnéstico y que se le reseco totalmente la masa con un peso menor de 200
grs., tuvo una buena evolucion con seguimiento de hasta 4 afios posterior al
tratamiento.

En nuestra revision encontramos que a pesar de su expresion clinica lfamativa
por sintomas de virilizacion, el diagnoéstico se hace tardio. De ahi que de los
nueve casos, 2 eran irresecables y en cuatro el tumor era mayor de 200 grs.

Es necesario no sélo realizar un estudio diagnéstico adecuado en estos
pacientes, dar un tratamiento oportuno y sobre todo un seguimiento a largo

plazo ya que esto permitira valorar mejor nuestros tratamientos.



CARCINOMA HEPATICO:

De los 8 casos de carcinoma hepatico 3 correspondieron a carcinoma
fibrolamelar (CF}. De los 5 casos de hepatocarcinoma cldsico (HCC) 3 eran
mujeres y 2 varones, del fibrolamerar fueron 2 mujeres y ! varon. La edad
media al momento del diagndstico fue de 11.2 afios con extremos entre 8 y
[5 afios, con una evolucion media de 4.3 meses con extremos de 40 dias a 10
meses, los sintomas mas frecuentes fueron: fiebre(5/8), pérdida de peso(5/8),
dolor abdominal(5/8), masa abdominal(3/8), anorexia(2/8), palidez(2/8) y con
menos frecuencia vomito, ndusea, dolor cervical, vértigo, diarrea, acolia,
diaforesis, dolor lumbar y disnea.

En todos los pacientes el diagnéstico se realizo por biopsia hepatica, en 5
pacientes se realizé como estudio complementario ultrasonido, en tres se hizo
tormografia, y gamagrama hepdtico en dos pacientes.

La localizacion de la lesion fue derecha en 2 pacientes con HCC y en 2 con
CF, la lesién comprometié ambos lobulos en 3 pacientes con con HHC y en
un paciente con CF.

En cuatro pacientes con hepatocarcinoma cldsico estuvo elevada la
alfafetoproteina  y en uno normal. De los pacientes con carcinoma
fibrolamelar sélo uno present6 elevacién de la alfafetoproteina y en dos fue

normal.
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Solo en un paciente c¢on hepatocarcinoma clasico se encontré en el estudio
histopatologico cirrosis.

Segin el Grupo clinico de tumores hepaticos malignos tres pacientes se
encontraron en ¢l estadio [ al momento de! diagnéstico, dos pacientes en el
estadio 11, dos pacientes en el estadio IIl y tres pacientes en estadio 1V.

Al momento del diagndstico cinco pacientes tenian metastasis: dos a ganglios
linféticos, uno ganglios aérticos y paracavales y a pulmon, ofro a pleura
derecha y otro a peritoneo y mesenterio.

En dos pacientes se realizd hemihepatectomia derecha y recibieron
quimioterapia, uno con metéstasis a ganglios fallecio y el otro sin metastasis
al diagnostico lleva un seguimiento de un afio 6 meses y se encuentra
asintomatico.

De los pacientes a quienes no se hizo reseccion de la lesidn s6lo uno recibi6
un esquema de quimioterapia y posteriormente se perdio, tres fallecieron y
dos abandonaron,

COMENTARIO:

La edad promedio de presentacion de! carcinoma hepatico es de 13 afios con
extremos entre los 10 y 15 afios, en nuestro estudio encontramos una edad
media de 10.6 afios para el HCC y 12.3 afios para el CF  con extremos entre

10-15 afos, similar a lo reportado en ofras series.(33,34). El tiempo de
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evolucion del padecimiento fueron 4 meses como media lo que implica una
deteccion temprana de la lesidn.
La sintomatologia mas frecuente en nuestros pacientes fueron fiebre, pérdida
de peso y dolor abdominal, en otras series se menciona que la presencia de
masa abdominal el sintoma mas frecuente y que ocupa hasta un 68% ,
aunque la sintomatologia que presentaron nuestros pacientes también se
mencionan en otras series, asi mismo‘ la ictericia no es signo importante (33,9).
Laa elevacion de alfafetoproteina es un indicador del crecimiento tumoral vy
de la respuesta a la quimioterapia. Moore en un estudio de carcinoma
hepatocelular en Africa y el oriente, encontrd que de 6 pacientes con esta
lesion solo el 50% de los pacientes la alfafetoproteina se encontrd elevada
(33), en nuestra serie el 62% de los pacientes presentd una elevacion, en la
literatura se menciona que la elevacion de la alfafetoproteina en paciente con
lesiones epiteliaies malignas hepaticas es hasta del 93%(9).
Otro factor etiologico que se ha asociado al carcinoima hepatocelular es la
presencia de dafio hepatico cromico y cirrosis, en nuestro estudio s6lo en un
paciente hubo cirrosis, con una evolucion de tres meses, a diferencia de lo
encontrado en los adultos en que coexiste cirrosis hasta en 63%, lo que
implica que existen en el nifio otros factores etiopatogénicos involucrados en

¢l desarrollo de esta lesion.
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Moore menciona en el estudio referido previamente que la sobrevida en su
sene se relaciond a la cirugia radical de la lesion v a la respuesta a la
quimtoterapia (33), en nuestra serie dos pacientes recibieron este tratamiento,
uno sin metastasis actualmente a 18 meses se encuentra asintomatico y otro
paciente con metastasis a ganglios fallecid.

Los pacientes a quienes no se les realizé reseccion de la lesion, tres fallecieron
y tres abandonaron por lo que no se pudo hacer un adecuado seguimiento.

A pesar de los recientes avances en la deteccion temprana y las técnicas
seguras de reseccion hepatica mayor la sobrevida para el hepatocarcinoma en
la infancia aun es baja (9-12%).
El carcinoma fibrolamelar es una variante del HCC que predomina en adultos
jovenes y algunos se han reportado en la infancia. Generalmente este tixmor es
limitado y resecable y se considera de mejor prondstico y mayor
sobrevida(33), de los tres pacientes con carcinoma fibrolamelar en nuestra
seric dos fallecieron con metastasis a ganglios y otro paciente también con

metastasis a ganglios al momento del diagnostico se perdio.

CARCINOMA DE PAROTIDA
De los 8 casos de carcinoma de parédtida 5 fueron varones y 3 mujeres, la edad

al diagnostico fue de 9 aftos como media con extremos de 2 a 15 afios. El
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tiempo de evolucion fue de 1.1 afios como media con extremos de | mes a 4
anos.

Todos los pacientes presentaron como sintomatologia principal masa cervical,
y se agregd dependiendo de la extension paralisis facial, fiebre, amaurosis y
disfagia.

El diagnostico se realizé con biopsia en seis pacientes, en uno se realizo
reseccion fuera del hospital y otro paciente dado lo avanzado de la enfermedad
s6lo se realizo tomografia computada.

Stguiendo la clasificacion de tumores de glandulas salivales del Comité
americano de estadificacion del cancer, 4 pacientes correspondieron al estadio
11, y cuatro al estadio IV.

El diagnéstico histopatologico fue carcinoma mucoepidermoide de parétida en
siete casos y un carcinoma basaloide de gléndulas salivales menores.

De los ocho pacientes en cinco hubo metastasis al momento del diagnostico,
cuatro se localizé en ganglios cervicales y ofro paciente con metastasis
intraccular y cerebral. A tres pacientes no se les dio tratamiento y se
perdieron, uno recibio radioterapia y se encuentra en vigilancia desde hace dos
afios sin evidencia de tumor, otro paciente recibi6 quimioterapia con la que no

hay respuesta.
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Tres pactentes no presentaron etastasis al momento del diagnostico, dos
recibieron radioterapia v se encuentran en vigitancia uno a 3 afios y otro a 11
afios respectivamente, libres de enfermedad y asintomaticos. El otro paciente
se le reseco el tumor y posteriormente abandond.

COMENTARIO:

Los carcinomas de las glandulas salivales en nifios son raros, la mayoria
ocurren en nifios escolares y adolescentes. Al igual que en otras series no hubo
predominio de sexo y la edad de presentacion fue en escolares (31,32).

Rogers en Memphis, Tennesse estudid tumores malignos primarios de las
glandulas salivales en 19 afios, y encontré al igual que en nuestra serie 8
carcinomas los cuales eran predominantemente de parétida y de histopatologia
mucoepidermoide, pero la presentacion clinica varia ya que ellos reﬁc'ren que
como sintomatologia principal salivacién de la glandula comprometida de
varios meses de duracién, y en nuestra serie encontramos que el sintoma
predominante fue la presencia de masa (31).

Taylor en una revisién de 15 de casos de carcinoma de glandulas salivales en
Inglaterra menciona que el tratamiento en nifios en la reseccion completa del
tumor y que aunado a radiotarapia mejora la sobrevida del paciente(32). En
nuestra serie solo a un paciente se le realizd reseccién completa y se agrego

radioterapia y se encuentra a 11 afios de seguimiento libre de enfermedad y
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asintomatico. La quimioterapia no tiene cabida en este tipo de tumores, solo
en caso de tumores recurrente o con metastasis como tratamiento paliativo
(32).

Asi mismo se menciona que el tipo histoldgico de carcinoma tiene influencia
en la sobrevida, los carcinomas mucoepidermoides tienen mejor sobrevida que
los adenocarcinomas y los carcinomas quisticos adenoideos(32), el {mnico
carcinoma basaloide que encontramos tenia metdstasis cerebrales al
diagnostico por lo que no se le pudo ofrecer opcidn terapettica y fue egresado
a su domicilio,

Los carcinomas de glandulas salivales en nifios se deben manejar como en los
adultos, se debe realizar si es posible reseccion total y se debe aplicar

radioterapia como opcion para prevenir recurrencias locales(32).

CARCINOMA NASOFARINGEO:

Los pacientes con carcinoma nasofaringeo fueron 7, todos varones, con una
edad al diagnostico con una media de 13 afios con extremos de 11 a 15 afos,
con un tiempo de evolucion medio de 4 meses con extremos 6 semanas hasta
un afio. En cuatro pacientes se localizé la lesion en nasofaringe, dos en

faringe, uno en hipofaringe.
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En los pacientes con localizacion a nasofaringe la sintomatologia
predominante fue cefalea, vomito, pérdida de peso, manifestaciones de oido
como ofitis, vértigo y tinnitus y manifestaciones oculares como diplopia,
estrabismo y fotopsias, manifestaciones neurologicas como parestesias,
aumento de tono muscular cervical, alteraciones en la marcha.

La sintomatologia predominante en los pacientes con carcinoma en faringe fue
presencia de masa cervical, pérdida de peso, astenia, faringoamigdalitis de
repeticion y congestion nasal.

El paciente con carcinoma en hipofaringe presentd cefalea, vomito, astenia,
pérdida de peso, diplopia, somnoliencia e hipertension arterial.

El diagnostico se realizo en todos los pacientes por biopsia insicional y como
estudio complementario se realizé tomografia computada. |

Segiin la clasificacion del Comité Americano del Puntaje contra el cancer(2),
al momento del diagnéstico 3 pacientes se encontraban en un estadio 1, uno
sin metastasis y dos con diseminacion a ganglios cervicales. Cuatro pacientes
se encontraron cn el estadio IV tres con metdstasis a cerebro, y un paciente
con diseminacion a cerebro ¢ higado.

Los tres pacientes en estadio III recibieron quimioterapia y radioterapia, dos
se siguieron por 7 afios, libres de enfermedad. El otro paciente abandond y no

hay seguimiento.



1

COMENTARIO:

El carcinoma nasofaringeo en nifios es una entidad rara, es una neoplasia
agresiva y de crecimiento rapido por lo que los pacientes se diagnostican en
estadios muy avanzados (4), Tom en Filadelfia realizé un analisis
retrospectivo en nifios con tumores nasofaringeos malignos durante 19 afios,
identifico 9 carcinomas de los cuales la edad de presentacién fue en la
adolescencia, asi mismo 6(66%) de éstos pacientes presentaron metastasis al
momento  del diagndstico(28). En nuestra serie la presentacion fue
principalmente en la adolescencia y 6(66%) pacientes presentaron metastasis
en el momento del diagnostico, el estadio es el principal factor pronéstico para
la sobrevida de estos pacientes, pero por desgracia el cuadro clinico no se
identifica en estadios tempranos.

Huang realizé un estudio en la poblacion del Sur de China sobre cancer
nasofaringeo en nifios durante 19 afios, y encontrd que el 74% de éstos
pacientes presentd masas cervicales y el resto de los pacientes presentaron
epistaxis, obstruccion nasal, y sintomas de oido. Asi mismo Tom encontrd que
la obstruccion nasal y las masas cervicales fueron las manifestaciones mas
frecuentes, asi como el compromiso de nervios craneales(28). En nuestra serie
solo dos pacientes presentaron masa cervical y el resto presentd sintomas

nespecificos y diversos como vomito, cefalea, tinnitus, mareo, fotopsias,
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diplopia, pérdida de peso, anorexia, congestion nasal, hipertension arterial,
estrabismo, parestesias y alteraciones en {a marcha.

El watamiento de eleccion es la rvadioterapia, Martin en un estudio
retrospectivo de 18 afios en Georgia, E.U., de 48 pacientes con carcinoma
nasofaringeo, encontrd 8 pacientes con una sobrevida de 75% a 10 afios
cuando recibieron mds de 65 Gy en comparacion con 62% para los pacientes
que recibieron menos de 65%(30).

Huang no pudo demostrar beneficio en Ja administracién de quimioterapia
adyuvante en 12 pacientes que recibieron quimioterapia y radioterapia (28,29).
En nuestra serie todos los pacientes recibieron quimioterapia (ADR, VCR,
DTIC, CDDP y S-fluoracilo pero no podemos precisar su evolucion debido a
que no hay un seguimiento adecuado, sélo dos pacientes tuvieron seguimiento,
uno que recibié ADR y DTIC por 18 meses y radioterapia con 5,000 rads tuvo
una evolucion favorable y un seguimiento de 7 afios libre de enfermedad, y
otro paciente que recibi6 5 ciclos con 5-fluo, CDDP y 48 gy en nasofaringe y
4 gy en cuello permanecio 4 afios en vigilancia.

En conclusion, se debe temer un mayor conocimiento del tipo de
manifestaciones que se presentan en el carcinoma nasofaringeo y no permitir
que se diagnostique en estadios avanzados ya que estos disminuye la

sobrevida y el prondstico, por otro lado el tratamiento de eleccion es Ia
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radioterapia, aunque [a quimioterapia no se ha comprobado su efectividad, es

necesario tener un seguimiento a largo plazo de los pacientes oncoldgicos.

CARCINOMA DE COLON:

Se encontraron 6 casos de carcinoma de tubo digestivo de los cuales 4
correspondieron a varones y 2 a mujeres. La localizacion de la lesion en tres
pacientes fue en recto-sigmoides, en 2 en colon ascendente y | en colon
descendente. La edad media al diagnéstico fue de 11.8 afios con extremos de
9 a 14 afios. El tiempo de evolucion medio fue de 4 meses con un rango de 8
dias a | afio.

La sintomatologia predominante en estos pacientes fue principalmente dolor
abdominal (4/6), masa abdominal (3/6), pérdida de peso (3/6), vomito (2/6),
astenia (2/6), hiporexia (2/6), otros datos fueron pujo, tenesmo, rectorragia,
diarrea, incontinencia rectal y oclusion intestinal.

En cuatro pacientes el diagnostico se realizé con biopsia incisional y en 2 se
realizd reseccion de la lesion.
Segun la estadificacion de Dukes para carcinoma colorrectal un paciente se
encontro en el estadio A, dos pacientes en el estadio B y tres pacientes en el

estadio D.
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De los pacientes a quien se le realizo reseccién intestinal ambos presentaron
metastasis al diagnostico uno a ganglios regionales y no se sabe mas y el otro
a pared y peritoneo intestinal, se le administré quimioterapia 10 ciclos con
ADR y VCR vy radioterapia con 50 Gy, se siguid6 14 meses estable y
posteriormente abandono.

De los cuatro pacientes que se les realizo biopsia incisonal tres presentaron
metastasis al diagnostico, uno a vagina utero y peritoneo y no hay mas datos,
otro pacientes presentd metastasis a ganglios regionales y se le administro
quimioterapia 10 ciclos con ADR, 5 flu y nitomicina C, se siguié 10 meses y
posteriormente fallecié. Otro paciente con metastasis a todo el intestino,
peritoneo y epiplon se le dieron 4 dosis de 5flu y 3 meses despies faliecio. El
paciente sin metastasis se le dio quimioterapia 1 dosis con VCR y P;DR y 3
meses después abandoné.

COMENTARIO:

La edad de presentacion en nuestra serie fue similar en lo reportado poOT Otros
autores. No encontramos factores de riesgo asociados, Karnak en un estudio
en Ankara Turquia en 20 pacientes en 25 afios, el 0% tuvo factores
predisponentes(31). La localizacion al igual que otros autores fue recto ¥y
sigmoides al igual que en adultos(31). Los sintomas predominantes fueron

dolor abdominal, alteraciones en los habitos de la evacuacion, esto hace que se
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maneje por otros problemas y no se estudie intencionadamente ésta patologia
por lo que no se detecta de manera temprana y el diagnostico es tardio v la
mayaria tienen enfermedad extendida y esto condiciona un mal prondstico,
Karnak encontré como sintomas predominantes dolor abdominal y vomito, y
detectd el mismo problema de un diagnostico tardio y estados avanzados de la
enfermedad(31).

Cuatro de los seis pacientes recibieron quimioterapia como paliativo de éstos
dos fallecieron y dos se desconoce su evolucion. No tenemos un adecuado
seguimiento de éstos pacientes,

Un diagnostico tardio, estados avanzados de la enfermedad, y un carcinoma
de tipo mucinoso por los mayores determinantes para el pronostico de estos
pacientes.

CARCINOMA DE PIEL:

Este paciente varén, con 11 afios al momento del diagnostico, tuvo el
antecedente de xeroderma pigmentosa con afeccion importante de la vision,
presento una tumoracion a nivel del surgo nasogeniano, se realizd reseccion y
se reportd como carcinoma baso-escamoso de piel, no hay mas datos.
CARCINOMA DE PANCREAS:

Esta paciente con 16 afios al momento del diagnostico, inicié un afio previo a

su ingreso con masa abdominal, astenia, hiporexia y pérdida de peso, llega al



ESTA TESIS M3 DEBE
SAUR DE LA Bisugrecy

Instituto con diagnostico de masa hepatica y se ingresé a terapia por sepsis,
permanece con diagnostico de pbe mesotelioma de ovario, fallecio y ¢l reporte
de autopsia fue carcinoma coloide de cabeza y cuerpo de pancreas con
pseudomixoma peritoneal asociado.

CARCINOMA DE RINON:

Esta paciente con 12 afios al momento del diagnostico con | afios de evolucion
con masa abdominal derecha, se toma USG renal que confirmé la presencia de
masa dependiente de rifion derecho, se realizd nefrectomia derecha Yy se
reporta adenocarcinoma papilar en polo inferior del rifidon derecho, se le dio
quimioterapia, con seguimiento de 4 afios asintomitica y libre de enfermedad.
CARCINOMAS CON PRIMARIO NO CONOCIDO:

Encontramos dos pacientes, un varén de 11 afios al momento del diaénéstico
inicié 2 meses previos a su ingreso con fiebre, pérdida de peso, astenia,
palidez y disnea de pequeiios esfuerzos, se tomé RX de torax con presencia de
masa mediastinal. Se realizo toracotomia y se tomé biopsia incisional la cual
reporto carcinoma de tipo linfoepitelioma en mediastino, se dio quimioterapia
y radioterapia, con mala respuesta al tratamiento presentd posteriormente
metastasis a higado y huesos, se dio de alta y se perdio.

El carcinoma tipo linfoepitelioma es una lesion inflamatoria con linfocitos,

células plasmaticas y eosinofilos los cuales son abundantes Yy pueden
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acompafiar a los  subtipos de carcinoma nasofaringeo noqueratinizante e
indiferenciado.
Por fa agresividad de esta lesion y por el corto tiempo de evolucion podria

corresponder a una metastasis mediastinal de un primario en nasofaringe.

La otra paciente de 11 afios de edad al momento del diagnostico inicio 2
meses previos a su ingreso disfonia, rinorrea, tos productiva, y derrame pleural
por lo que es internada donde se encuentra masa en pulmdn, se realiza biopsia
la cual reportd carcinoma mucoepidermoide en pleura y pulmén con
metastasis tambien a higado, se dio quimioterapia y abandon¢ el tratamiento 4
meses después.

En el caso de esta paciente el tumor primario pudo corresponder a las
glandulas salivales y de éstas a la parotida, el carcinoma mas comiin de ésta
glandula es el mucoepidermoide y el sitio de mayor metastasis es el pulmoén,

seguido de hueso y cerebro.
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CONCLUSIONES:

Al igual que en otros paises el carcinoma no es una neoplasia frecuente en la
infancia, ademds tiene un comportamiento totalmente diferente al carcinoma
diagnosticado en los adultos, esto aunado al hecho de que no se contempla
como un diagnostico diferencial, hace que lesiones a nivel nasofaringeo y
digestivo sean dificiles de diagnésticar y se haga esto en estadios avanzados
que empeoran el prondstico, en cambio en lesiones donde la frecuencia
aumenta como es el caso del carcinoma nasofaringeo y suprarrenal, se tienen
rutas diagndsticas y tratamiento mads definidos ¥ con un mejor seguimiento.

Es necesario crear un registro para carcinomas lo que permitird tener un
seguimiento adecuado de éstos pacientes a largo plazo, asi analizar mejor su
presentacion clinica, planear una mejor estrategia diagndstica y un mejor

tratamiento.
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TABLA 9. LOCALIZACION Y EVOLUCION DE L.0OS
CARCINOMAS

LOCALIZACION

# CASOS

SOBREVIDA
la

SOBREVIDA
I-5a

SOBREVIDA
S-10a

FALLECIDOS

PERDIDOS

TIROIDES

2

6

9

I3

SUPRARRENAL

HIGADO

PAROTIDA

NASOFARINGE

COLON

PIEL

PANCREAS

RINON

MET.
MEDIASTINO

MET.
BULMON

TOTAL

F5(100%)

7(9.3%)

16(21.3%)

13(17.3%)

13(17.3%)

26(34.6%)
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