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3 INTRODUCCION

El cancer ocurre cuando un tipo de células ha perdido los mecanismos normales de
control y crece de una forma que el cuerpo no puede intervenir. El cancer ha
experimentado un aumento en su frecuencia en los ultimos afios a nivel de la poblacién

general afectando también a nifios.

Las Leucemias son un grupo heterogéneo de enfermedades que se distinguen por
infiltracion de la médula 6sea, sangre y otros tejidos por células neoplasicas del sistema
hematopoyético, mediante mutacion somatica de la célula madre. De acuerdo con su
evolucion se clasifican como agudas y cronicas, y segun su estirpe celular afectada seran
linfoide o mieloide, siendo la Leucemia Linfoblastica Aguda (LLA) la neoplasia mas comun

en nifios y adolescentes.

En el primer capitulo se da a conocer la Fundamentacién del tema de la tesina, que
incluye los siguientes apartados: Descripcion de la situacion-problema, Identificacion del

problema, Ubicacion del tema de estudio y Objetivos general y especifico.

En el segundo capitulo se ubica el Marco Teodrico de la variable Cuidados del Licenciado
en Enfermeria en Nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda, a partir del estudio y analisis
de la informacién empirica primaria y secundaria, de los autores mas connotados que
tienen que ver con las medidas de atencién de Enfermeria en nifos con Leucemia. Esto
significa que el apoyo del Marco Tedrico ha sido invaluable para recabar la informacién

necesaria que apoyan el problema y los objetivos de esta investigacion documental.

El tercer capitulo se muestra la Metodologia empleada con la variable Cuidados del
Licenciado en Enfermeria en nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda, asi como los
indicadores de esta variable, la definicion operacional de la misma y el modelo de relacién

de influencia de la variable. Forma parte de este capitulo el tipo y disefio de la Tesina,
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asi como también las técnicas e instrumentos de investigacion utilizados, entre los que

estan: las fichas de trabajo y la observacién no participante.

Finaliza esta Tesina con las conclusiones, anexos, glosario de términos y referencias
bibliograficas que estan ubicadas en los capitulos: cuarto, quinto, sexto y séptimo,

respectivamente.
Es de esperarse que al culminar esta Tesina se pueda contar de manera clara con los

Cuidados de la Licenciatura en Enfermeria en Nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda

para proporcionar una atencion de calidad a este tipo de pacientes.
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3 1. FUNDAMENTACION DEL TEMA DE INVESTIGACION

1.1. DESCRIPCION DE LA SITUACION PROBLEMA

La presente investigacion documental se justifica ampliamente por varias razones:

En primer lugar se justifica porque el cancer es la primera causa de muerte por
enfermedad en nifios entre 5 y 15 anos en el mundo. La incidencia esperada de
neoplasias a esta edad es de 110-150/106 nifios por afo, algo mas frecuente en varones,
siendo el cancer mas frecuente la Leucemia que corresponde a 35-40% de todos los

casos de cancer a esta edad.

En México, segun la Unién Internacional Contra el Cancer (UICC), el cancer es la tercera
causa de muerte y estima que cada ano se detectan 128 mil casos nuevos y de cada 100
personas menores de 20 afios con tumores malignos, 59 lo tienen en los dérganos
hematopoyéticos siendo principalmente por Leucemia. El cancer puede ser agudo (rapido
crecimiento) o crénico (crece lentamente), siendo mas frecuente el primero en nifios y
adolescentes (uno de cada tres casos) por Leucemia Linfocitica Aguda (LLA) y en menor
proporcion la Leucemia Mieloide Aguda (LMA). Asi también se observa que 5.1%
fallecieron por algun tumor (ya sea maligno o benigno) de los cuales 86% eran
cancerosos, principalmente en 6érganos hematopoyéticos con una tasa de mortalidad de
2.53 defunciones de cada 100 mil personas en esa edad, siendo mas alta en los hombres
que en las mujeres (2.91 y 2.14 por cada 100 mil personas de cada sexo,

respectivamente).

En México, la incidencia de LLA parece ser mas alta que en otros paises. Esto ha sido
documentado con la estimacion del promedio de la incidencia de la tasa anual
estandarizada en la Ciudad de México (que se reportd en 2011) de 57.6 por milléon de

nifos con un intervalo de confianza de 46.9 a 68.3.
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El tratamiento recomendado en este tipo de padecimiento es la Quimioterapia (QT). En
ésta se emplean diversos medicamentos especiales destinados a destruir las células
leucémicas. Existen varios procedimientos para estimar los costos directos de la QT y de

los medicamentos de soporte.

En EUA, el costo promedio sélo por la hospitalizacion para el tratamiento de la LLA por
paciente fue de 30,000 USD en 2002, lo que situ6 a esta enfermedad en el quinto lugar
de las enfermedades mas onerosas en términos de cuidados hospitalarios por paciente.
Por esta razon, el impacto econdmico del cancer es tan importante como sus efectos

sobre la morbilidad y la mortalidad.

En tanto en los paises nérdicos, en una publicacién del 2001, se encontré que la media
del costo total del tratamiento completo de pacientes con LLA fue de 103,250 USD, con
un rango de 55,196-166,039 USD por paciente. Se estimé que 53% del total correspondié
a costos de hospitalizacion; del restante 47%, los examenes de laboratorio representaron
18% del gasto directo, los farmacos citostaticos alrededor de 13% y los productos
hematicos 4% del total. Por otra parte, los gastos para el tratamiento de las infecciones

intercurrentes representaron 18%.

En mayo del 2011 se publico un estudio realizado por el grupo Oncoldgico Pediatrico de
Holanda, quienes estimaron de manera retrospectiva el costo y la efectividad del
tratamiento con QT de los protocolos de ese pais (denominado ALL10). En este se
incluyeron medicamentos como la asparaginasa pegilada y también se tomé en cuenta
el costo de la enfermedad minima residual. Los resultados se compararon con el costo
del protocolo anterior de ese mismo pais (ALL9) y encontraron que la media total del
costo del tratamiento por paciente con el protocolo ALL9 fue de 115,858 USD y con el
ALL10 de 163,350 USD.

En paises como Chile, donde el tratamiento de la Leucemia Aguda infantil se encuentra

garantizado por un organismo conocido como AUGE (Acceso Universal y Garantias
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Explicitas), se publicé recientemente un estudio para estimar el costo total por afio y por
paciente, tanto de la administracion de los medicamentos de la Quimioterapia como de
los de soporte (antimicrobianos). Encontraron un total de costo acumulado para el

tratamiento de un paciente con LLA de 4,717 USD.

En México, la informacion sobre los costos unitarios de los protocolos de atencion en
nifos con LLA es minima. En un estudio de caso sobre la estimacion de los costos de
Quimioterapia aplicando el protocolo completo en nifios con LLA o Linfoma de Hodking
(LH) en 2012, menciona que los costos estimados de los protocolos que utiliza el Hospital
Infantil de México Federico Gomez y los costos unitarios totales de los medicamentos
para LLA en todas sus etapas y tipos de riesgo, sin incluir las hospitalizaciones por
eventos intercurrentes de tipo infeccioso o metabdlico, representan alrededor de 13% de
los gastos totales de los pacientes no hospitalizados con LLA. Sin embargo, al
compararlos con otros paises de grado de desarrollo equivalente, la estimacion de los
costos directos de la Quimioterapia resulta similares. Los resultados del presente estudio
en comparacion con los de paises nordicos muestran costos menores, verisimilmente por
las diferencias en los protocolos esgrimidos y por el uso de farmacos de mayor coste,

como los medicamentos pegilados que ellos utilizan.

Esta investigaciéon documental asimismo se justifica porque el cancer es una de las
enfermedades mas temidas en la actualidad debido principalmente a la relacion que tiene
con los conceptos de muerte, dolor y sufrimiento. Sin embargo, frente al elevado numero
de diagndsticos que se realizan cada ano, los avances en los tratamientos médicos han

reducido las tasas de mortalidad.

Para el profesional de enfermeria, la atencion de los pacientes pediatricos oncolégicos
plantea retos que son necesarios cumplir para contribuir al mejoramiento de la calidad de
vida y favorecer el bienestar; en especial aquellos relacionados con la problematica
emocional, el adecuado manejo del dolor, adherencia al tratamiento oncoldgico y el
funcionamiento socio—familiar en el que se encuentra inmerso el nifio(a) enfermo de

cancer. El papel del profesional de enfermeria en el cuidado del paciente oncolégico
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pediatrico se encamina a contribuir con la calidad de vida, satisfaccion de las necesidades
y bienestar. Por lo cual debe utilizar técnicas que reduzcan la ansiedad, depresion y
miedo, facilitar los procesos de comunicacién y expresion de sentimientos y emociones
asi como valorar su estado fisico, mental y emocional; teniendo la capacidad de detectar
signos de alarma que amenacen la salud y la calidad de vida del nifio y su familia, asi
mismo conocer y aplicar las herramientas requeridas para el manejo de estas situaciones
contribuyendo a la comprension de la situacion como parte integral de una intervencion

de calidad.
Por ello, en esta Tesina es necesario sustentar las bases de lo que el Licenciado en

Enfermeria debe realizar, a fin de proporcionar medidas tendientes a disminuir la morbi-

mortalidad por Leucemia Linfoblastica Aguda.

1.2. IDENTIFICACION DEL PROBLEMA

La pregunta de esta investigacién documental es la siguiente:

¢.Cudles son los Cuidados de Enfermeria proporcionados a Nifios con
Leucemia Linfoblastica Aguda?

1.3. UBICACION DEL TEMA

El tema de la presente investigaciéon documental se encuentra en Oncologia, Pediatria,
Hematologia y Enfermeria.
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Se ubica en Oncologia ya que la Leucemia Linfoblastica Aguda es una neoplasia que se
presenta como una proliferacion clonal en las células hematopoyéticas transformadas por

un cambio genético."

La Leucemia Linfoblastica Aguda se defihe como wuna enfermedad
inmunofenotipicamente heterogénea que representa expansiones clonales de
linfoblastos en diferentes estadios de maduracion y que sustituyen progresivamente a los
componentes normales de la médula 6sea, invaden la sangre periférica e infiltran distintos

organos y tejidos.?

Se localiza en Pediatria ya que la Leucemia Linfocitica es el cancer mas frecuente en la
nifiez. El cancer infantil posee caracteristicas propias definidas, cada una con un nombre,
un tratamiento y un prondstico muy especifico. En los nifios, este proceso se produce con
mucha mayor rapidez que en los adultos y esto se debe a que las células tumorales
suelen ser embrionarias e inmaduras, por lo tanto de un crecimiento mas rapido y

agresivo.

Se delimita en Hematologia porque el concepto de Leucemia agrupa diversas
enfermedades que tienen en comun la transformacién neoplasica de las células
hematopoyéticas. Es un cancer que empieza en los tejidos que forman a la sangre, como
la médula 6sea, y hace que se produzcan grandes cantidades de glébulos anormales y

que estos entren en el torrente sanguineo.?

Se situa en Enfermeria ya que la atencion de enfermeria en la oncologia pediatrica
permite el desarrollo de avances en los resultados de sobrevida y los cuidados son

fundamentales para el manejo de frecuentes complicaciones que se presentan a

1 Marsan S. Vianed, et al. Significado biologico y clinico de la expresiéon de antigenos mieloides en la leucemia linfoide aguda
pediatrica. Rev Cubana Hematol Inmunol Hemoter [revista en la Internet]. 2009 Dic 25(3): Disponible en:
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0864-02892009000300007&Ing=es. Consultado el 8 de octubre de 2015.

2 Cayado, G. Niubys, y cols. Estudio del reordenamiento molecular de los genes TEL/AML1 en la leucemia linfocitica aguda:
Resultados preliminares. Rev Cubana Hematol Inmunol Hemoter [revista en la Internet]. 2000 Dic; 16(3): 206-210. Disponible en:
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0864-02892000000300006&Ing=es. Consultado el 8 de octubre de 2015.

3 Gonzalez G., Gretel, Caracteristicas clinico epidemioldgicas de las leucemias en el nifio. MEDISAN [revista en la Internet]. 2011
Dic; 15(12): 1714-1719. Disponible en: http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1029-30192011001200005&Ing=es.
Consultado el 8 de octubre de 2015.
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consecuencia de los tratamientos. El progreso de la enfermeria en todas sus
potencialidades humanas y profesionales, ha permitido una gran evolucion en la
especialidad oncolégica y un real aporte a la prevencion, deteccion, diagnostico,

tratamiento y monitorizacion del cancer.

1.4. OBJETIVOS

1.4.1 GENERAL

e Analizar los cuidados del Licenciado en Enfermeria en nifos con Leucemia

Linfoblastica Aguda.
1.4.2 ESPECIFICO
¢ |dentificar las principales funciones y actividades del Licenciado en Enfermeria en el

cuidado preventivo, curativo y de rehabilitacion en nifios con Leucemia Linfoblastica

Aguda.

JE



3 2. MARCO TEORICO

2.1 NINOS CON LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA (LLA)

2.1.1 CONCEPTOS BASICOS
DE LEUCEMIA

Sierra sefiala que el termino Leucemia viene del griego “leukos” y “heima” que significa

también sangre blanca.*

Mattson dice que las Leucemias son neoplasias malignas de células originadas en células

precursoras mieloides o del tejido linfoide.®
DE LEUCEMIA AGUDA

Frankfuit y Tallman dicen que las Leucemias Agudas son un grupo heterogéneo de
trastornos que se caracterizan por la proliferacion clonal y la diferenciacién anémala de
los hemacitociblastos neoplasicos. La acumulacion de estos en la medula 6sea y la

sangre periférica, a la larga lleva a la inhibicion de la hematopoyesis normal.®
DE LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA (LLA)
Maloney y cols., mencionan que la Leucemia Linfoblastica Aguda (LLA) resulta de la

proliferacion descontrolada de linfocitos inmaduros. Se define por presencia de mas de

25% de las células hematopoyéticas malignas (blastos) en el aspirado de médula 6sea.

4 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacion para investigaciones bioldgicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

5 Mattson, Parth Carol. Fundamentos de Fisiologia. Ed. Lippincott Williams y Wilkins. México, 2011: 251-254.

6 Frankfuit, Olga y Tallman, M. Leucemias agudas en Skeel, Roland y Kheleif S. Manual de quimioterapia de cancer. Ed. Lippincott
Williams y Wilkins, 8° ed. Barcelona, 2012: 337-394.
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Los blastos leucémicos tienen un antigeno en la superficie celular denominado antigeno

ALL comun (CALLA). Estos blastos se derivan de los precursores de las células B.”

2.1.2 ANTECEDENTES HISTORICOS

En 1845, Sierra sefala que John Hughes describié en la revista Edimburgh Medical
Journal el caso de un paciente con hepatoesplenomegalia y trastornos hematologicos,

representado asi el primer caso descriptivo de la enfermedad. &

En Berlin en 1845, segun Eble, Rudolph Virchow describié una entidad en la cual la
relacion entre los corpusculos rojos e incoloros era inversa a la normal. Acuia el término

“sangre blanca”.®

En 1944, de acuerdo con Kolb y Gorlick, se realiza el primer informe sobre las
asociaciones entre las radiaciones ionizantes y la leucemia, publicacion donde se registro
una incidencia de 9 veces mayor de leucemia entre los radidlogos que entre los médicos

con otras especialidades. 1°

En 1948, de acuerdo con Bernstein y Shelov, advenimiento de la Quimioterapia.’

Sierra marca que en 1970, se observd que algunos pacientes con Leucemia podrian

curarse, y en las Ultimas décadas las tasas de curacion alcanzan el 80% 12

En 1976, segun Schiller, es propuesta la Clasificacion histopatolégica Franco-Américo-

Britanico (FAB) de la Leucemia Aguda.3

7 Maloney, Kelley y cols. Enfermedades neoplasicas en Hay, William y cols. Diagnésticos y tratamientos pediatricos. Ed. Mc Graw
Hill, 19° ed. México, 2010: 852-857.

8 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacién para investigaciones biologicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

9 Eble O., Rosanne L. Leucemia en Otto, Shirley E. Enfermeria Oncoldgica. Ed. Harcourt Brace, 3° ed. Madrid, 1999: 289-300.

10 Kolb E., Anders y Gorlick, R. Leucemias en Mc Inerny, Thomas, Tratado de pediatria Tomo Il. Ed. Médica Panamericana, Madrid,
2011: 2410-2445.

11 Bernstein, Daniel y Shelov, S. Pediatria para estudiantes de medicina. Ed. Lippincott Williams y Wilkins. 3° ed. Barcelona, 2012:
437-442.

12 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacién para investigaciones biolégicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

13 Schiller, Gary y Cols. Leucemia aguda y sindromes mielodisplasicos en Casciato Dennis y Territo Mary Manual de oncologia
clinica. Ed. Lippincott William y Wilkins, 62 ed. Barcelona, 2009: 536-549.
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En 1993, de acuerdo con Sierra, 4 tipos de Leucemias se describieron oficialmente:
Leucemia Linfoide Aguda (LLA) y Cronica (LLC) y Leucemia Mieloide Aguda (LMA) y
Crénica (LMC).™

En 1995, segun Kolb y Gorlick, el Grupo Europeo para la clasificacion inmunolégica de
Leucemias creo un sistema de puntuacidn con especificidad de estirpe celular para

diferentes marcadores.'®

2.1.3 ETIOLOGIA DE LA LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA

Lopez-Jiménez y cols., manifiestan que aunque el origen es desconocido, la mayoria de
los datos sugieren que la transformacion de una célula normal a célula leucémica (Anexo
1 Comparacién entre el proceso de diferenciacion celular normal y de Leucemia) es
multifactorial y ocurre en varias etapas (Anexo 2 Proceso de maduracién de diversas
lineas de células sanguineas originadas a partir de las células germinales). Asi muchas
veces sobre la base de la predisposicidn genética, el estimulo carcinogénico produciria
los cambios en el ADN de wun progenitor sanguineo. Entonces, se
activarian/desreprimirian  protooncogenes.  Posteriormente, nuevos estimulos
carcinogénicos o la propia inestabilidad del clon patolégico darian lugar a nuevas
alteraciones cromosdmicas, con nuevas alteraciones en otros genes, que terminaria una
ventaja proliferativa al clon leucémico. Las células leucémicas proliferarian entonces e
irian desplazando progresivamente a los progenitores sanguineos normales (Anexo 3

Transformacion de una célula leucémica).’®

Satake dice que en la LLA, los progenitores linfoides estan genéticamente alterados y
posteriormente sufren una proliferacién desregulada y expansion clonal. En la mayoria
de los casos, la transformacion fisiopatoldgica refleja una expresion de genes alterados

de aquellos productos que contribuyen al desarrollo normal de las células Ty B. 7

14 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacién para investigaciones biolégicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

15 Kolb E., Anders y Gorlick, R. Leucemias en Mc Inerny, Thomas, Tratado de pediatria Tomo Il. Ed. Médica Panamericana, Madrid,
2011: 2410-2445.

16 Lépez-Jiménez, Javier y cols. Interconsulta de enfermeria en oncohematologia. Ed. Ars Médica. Barcelona, 2006. 58 pp.

17 Satake, Noriko y Sakamoto, K. Leucemia Linfoblastica Aguda. USA; 2006: 1-10. Disponible en:
http://jaimebueso.files.wordpress.com/2008/10/leucemia-linfoblastica-aguda.pdf Consultado en 8 de agosto de 2014.
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2.1.4 EPIDEMIOLOGIA

Ball y Bindler dicen que el cancer es la primera causa de cancer de muerte por
enfermedad en nifios entre 5y 15 anos de edad en el mundo. La incidencia esperada de
cancer a esta edad es de 110-150/106 nifios por afio (algo mas frecuente en varones)
siendo el cancer mas frecuente la Leucemia, que corresponde a 35-40% de todos los

cancer a esta edad, describiendo las siguientes graficas.
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Ball y Bindler indican los principales tipos de canceres e incidencia en pediatria por

grupos de edad:

= LEUCEMIA AGUDA

» SISTEMA NERVIOSO
SIMPATICO

= RINON

= 0JO

= TEJIDO BLANDO

= OTRO

® CEREBRO Y SNC

= LEUCEMIA AGUDA

» SISTEMA NERVIOSO
SIMPATICO

= RINON

= 0JO

= TEJIDO BLANDO

® HUESO

® OTRO
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10-14 ANOS

15-19 ANOS

18 Ball, Jane y Bindler, R. Enfermeria pediatrica. Ed. Pearson. Madrid, 2008: 838-891 pp.

= LEUCEMIA AGUDA

* TEJIDO BLANDO

= CELULAS GERMINALES
= HUESO

= CARCINOMA

= OTRO

® CEREBRO Y SNC

= LINFOMA

® LEUCEMIA AGUDA

» CARCINOMA

® SARCOMA

m CELULAS GERMINALES
® HUESO

= OTRO

m CEREBRO Y SNC

= LINFOMA
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Bernstein manifiesta que la Leucemia Linfocitica Aguda es mas comun en la infancia
temprana y alcanza su mayor incidencia entre las edades de 2-3 afios (>80 por millon por

afio), con una tasa que disminuye a 20 por millén entre nifios de 8-10 afos de edad.

La incidencia de la LLA en nifios de 2-3 ainos es aproximadamente 4 veces mayor que
entre nifos que entre ninos menores de 2 afios y casi 10 veces mayor que entre los de

19 afios de edad.’

TIPOS DE LEUCEMIA EN PEDIATRIA

Sierra expresa que la Leucemia Linfoblastica Aguda (LLA) representa el 75%, la
Leucemia Mieloide Aguda (LMA) el 20%, la Leucemia Mieloide Cronica (LMC) 3% vy las
Leucemias no diferenciadas o de linaje mixto <0,5%. Representando la LLA a una cuarta
parte de los canceres en la poblacion infantil. La contribucién relativa de la Leucemia al
total del cancer en pediatria es de 17% durante el primer ano, 46% entre 2-3 afos y 9%

a los 19 afios de edad. Siendo mas comun en varones. 20

POR EL INMUNOFENOTIPO

De acuerdo con Bernstein y Shelov el 84% de las leucemias es del subtipo de la célula
B, el 14% del subtipo de célula T y el 2% del subtipo de células B maduras (Burkitt). Y las
células leucémicas provenientes de cerca del 3% de los nifios con LLA contienen la
translocacion cromosoémica patognomoénica t (9:22), conocida como cromosoma

Filadelfia.?!

19 Bernstein, Daniel y Shelov, S. Pediatria para estudiantes de medicina. Ed. Lippincott Williams y Wilkins. 3° ed. Barcelona, 2012:
437-442.

20 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacion para investigaciones bioldgicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

21 Bernstein, Daniel y Shelov, S. Pediatria para estudiantes de medicina. Ed. Lippincott Williams y Wilkins. 3° ed. Barcelona, 2012:
437-442.

15 95337



EN EL MUNDO

Jaime y Gomez exteriorizan que se diagnostican alrededor de 240 000 casos de
Leucemia Aguda Linfoblastica cada afio, de los cuales 75% se registra en paises en

desarrollo.??

EN REINO UNIDO

Lissaver y Calyden exponen que cada aio se diagnostican 120-140 casos nuevos por

cada millén de menores de 15 afios, alrededor de 1, 500 casos en RU.23

EN ESPANA

Garcia y Badell revelan que la tasa de incidencia de leucemia infantil es de 4 casos/10°

en < 14 afios.?*

EN EUA

Sierra explica que en los Estados Unidos cada afio se diagnostican aproximadamente 4

900 nifios con LLA con una incidencia de 3-4 casos por 100 000 nifios.?5

EN COLOMBIA

Sierra enuncia que la Leucemia Aguda ocupa el primer lugar en frecuencia del cancer en
nifios con un 28,6% entre todas las neoplasias, y con el 76,3% la LLA, siendo la neoplasia

mas frecuente entre los 0 y 4 afios de edad.?®

22 Jaime P., José C. y Gémez, H. D. Hematologia, la sangre y sus enfermedades. Ed. Mc Graw Hill. 3° ed. México, 2012: 80-85.

23 Lissaver, Tom y Calyden, G. Texto ilustrado de pediatria. Ed. Elservier, 3° ed. Barcelona, 2009: 342-352.

24 Garcia B., Marta y Badell, S. Leucemia en la infancia, signos de alerta. Espafia, 2012:1-7. Disponible en:
http://apps.elservie.es./watermark/ctl_servlet? 10&pident articulo=80000654&pident usuario=0&pcontactid=&pident revista=51%ty
=14&accién=L&origen=apccontinuada&web=www.apcontinuada.com&lan=es&fichero=v10n1a554pdf001.pdf Consultado el 8 de
agosto de 2014.

25 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacioén para investigaciones bioldgicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

26 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacion para investigaciones bioldgicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.
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EN MEXICO

Castillo exterioriza que la LLA ocupa el séptimo lugar en cuanto a mortalidad en nifos de
uno a cuatro anos de edad, con una tasa de 3.2/100 000 habitantes, y en los nifios de 5
a 14 afos es la segunda causa de muerte (s6lo después de los accidentes de transito de

vehiculo de motor) con una tasa de 2.7/ 100 000 habitantes.?’

2.1.5 SINTOMATOLOGIA

Satake y Sakamoto denuncian que la Leucemia casi siempre se presenta como una
mezcla de varios sindromes basicos: anémico, febril, hemorragico, tumoral y dolor (6seo0).
Entre la sintomatologia se encuentra: Palidez, aumento de volumen, neutropenia,
infeccion, viceromegalia, adenopatias, compromiso cutaneo, insuficiencia medular
(provocada por la proliferacion de linfoblastos en la médula ésea), infiltracion en los
distintos 6rganos y tejidos, pérdida de apetito, debilidad, hematomas en brazos y piernas
(producidas por falta de plaquetas), trombocitopenia, afectacion del timo (tos y dificultad
para respirar), convulsiones y emesis. En ocasiones se producen hemorragicas

espontaneas (nariz, encias) o bien, hemorragias excesivas en pequefias heridas.?8

Garcia y Badell exponen que de manera mas especifica, el cuadro clinico de la leucemia
depende por un lado de la infiltracidn medular por los leucoblastos o blastos, que impide

la hematopoyesis normal y por otro lado, de la extension de la enfermedad.

Un cuadro febril por mas de dos semanas de duracion asociado a la presencia de
adenopatias, hepatomegalia y esplenomegalia, astenia, anorexia y dolores 6seos debe
aumentar la sospecha de leucemia y esto debido a la liberacion de sustancias pirégenas

de los blastos.

27 Castillo M., lo Daiela y cols. Calidad de vida en nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda durante la induccion a la remision mediante
el PedsQL Cancer Module©. Bol. Med. Hosp. Infant. Mex. [Revista en Internet]. 2009 Oct; 66 (5): 410-418. Disponible en:
http://www.scielo.org.mx/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1665-11462009000500003&Ing=es. Consultado el 3 de abril de 2015.
%  Satake, Noriko y  Sakamoto, K. Leucemia  Linfoblastica  Aguda. USA;  2006: 1-10.  Disponible
en:http://jaimebueso.files.wordpress.com/2008/10/leucemia-linfoblastica-aguda.pdf Consultado el 8 de agosto de 2014.
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La presencia de hemorragias en forma de petequias, hematomas, epistaxis u otros
sangrados menos frecuente suelen traducir un grado de trombocitopenia y/o alteraciones

de la coagulacion.

El dolor 6seo y/o articular es un sintoma mas caracteristico de tumores 6seos pero
también presente en las leucemias. Se trata de un dolor generalizado cuya intensidad
guarda relacion con el numero de huesos afectados y que habitualmente se asocia a la
elevacion de los reactantes de la fase aguda (lacticodeshidrogenasa [LDH], velocidad de
sedimentacion globular [VGS], proteina C reactiva [PCR]) y fiebre. El origen del dolor
radicaria en la propia infiltracién de la médula ésea y el periostio, la insuflacidn peridstica

por la lesién cortical subyacente o la presencia de infartos 6seos.

Las adenopatias son de consistencia firme y no suelen asociarse a dolor ni otros signos
inflamatorios como calor o rubor, pero debe sospecharse malignidad si tiene un diametro
mayor a 2,5 cm, no responde al tratamiento antiinflamatorio y antibiético durante >2
semanas, esta situada en una ubicacion menos frecuente (supraclavicular, retroauricular
o epitroclear), se asocia a sindrome toxico y/o pérdida de mas de un 10% del peso inicial,
la radiografia de térax es patolégica con ensanchamiento mediastinico.

La afeccion testicular es muy frecuente, se trata de un aumento de tamano del teste
unilateral e indoloro, por lo que debe buscarse de forma activa en la exploracion inicial y

durante su seguimiento.

La afeccion del sistema nervioso central (SNC) puede manifestarse como cefalea,
nauseas, y vomitos, irritacion, rigidez nucal, papiledema, afectacién de pares craneales
(sobre todo Il IV, VI y VII); otras manifestaciones menos comunes son convulsiones, el
sindrome hipotalamico-obesidad (por afectacion del centro de saciedad), la infiltracion de
la médula espinal o la paraparesia secundaria a la afectacion de las raices nerviosas de

la cola de caballo.
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Se puede presentar una afectacion renal (nefromegalia) unilateral o bilateral detectada
por ecografia al diagnéstico de la leucemia siendo la explicacion mas probable es por la

propia infiltracion renal por células blasticas.

Una afeccion cutanea, a parte de las hemorragias cutaneas secundarias a
trombocitopenia, es caracteristica de la leucemia la presencia de ndédulos cutaneos
indoloros diseminados, en ocasiones de coloracion verdosa o azulada, que desaparecen
al iniciarse el tratamiento. Y la mucosa oral puede verse afectada asi mismo por la

mucositis aftosa asociada a neutropenia en la presentacion del cuadro leucémico.??

29 Garcia B., Marta y Badell, S. Leucemia en la infancia, signos de alerta. Espafa, 2012:1-7. Disponible en:
http://apps.elservie.es./watermark/ctl_servlet? 10&pident articulo=80000654&pident usuario=0&pcontactid=&pident revista=51%ty
=14&accién=L&origen=apccontinuada&web=www.apcontinuada.com&lan=es&fichero=v10n1a554pdf001.pdf Consultado el 8 de
agosto de 2014.
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MANIFESTACIONES CLINICAS Y ANALITICAS DE LA LEUCEMIA AGUDA

De acuerdo con Maloney y cols., se exhiben las siguientes manifestaciones clinicas y

analiticas con sus respectivos signos y sintomas en la LLA:

Palidez, cansancio, disnea de esfuerzo, ICC

Anemia

Neutrocitopenia

Fiebre, infeccion

Trombocitopenia

Petequias, equimosis, hemorragias retinianas

Leucocitosis (10% de los pacientes con
cifra de leucocitosis >100 000)

- Hepatomegalia, esplenomegalia,

linfadenopatia (mas habitual en la LLA)

- Dolor 6seo (40-50% de los nifios con LLA, 5-10%
de los adultos)

- Hipertrofia gingival (en especial cuando procede
de un linaje monocitico)

- Leucemia cutanea

- Masa solitaria o

<< sarcoma granulocitico>>

(<5 % de las LMA en el momento de la
presentacion), compuesto de las células
leucémicas mieloides, en cualquier organo,

incluidos los huesos, la mama, la piel, el intestino
delgado, el mesenterio y las lesiones por
obstruccidon de los aparatos genitourinario y
hepatobiliar)

Leucostasis

Disnea, hipoxia, alteraciones de estado mental

Masa mediastinica (80% de los
pacientes con LLA-T, infrecuente en la
LMA)

Tos, disnea, dolor toracico

Afectacion del SNC (<1% en la LMA en
el momento de la presentacion, 3-5%
de las LLA del adulto)

Cefalea, diplopia, neuropatias craneales,
especialmente de los NC abducens y
vestibulococlear, papiledema, nauseas, vémitos

TP y TPT elevados, fibrinbgeno bajo

Hemorragia endocraneal,
CID (especialmente en la LPA)

Insuficiencia renal aguda (infrecuente),
acidosis, hiperpotasemia,
hiperfosfatemia, hipocalcemia,
concentraciones elevadas de LDH y
acido urico.

Sindrome de lisis tumoral

CID, coagulacion intravascular diseminada; ICC, insuficiencia cardiaca congestiva; LDH,
lactato deshidrogenasa; LLA, Leucemia Linfocitica Aguda; LLA-T , LLA de linfocitos T; LMA,
Leucemia Mieloide Aguda; LPA, Leucemia premielocitica aguda; NC, nervio craneal; SNC,
sistema nervioso central; TP, tipo de protrombina; TTP, tipo de tromboplastina parcial.

30

30 Maloney, Kelley y cols. Enfermedades neoplasicas en Hay, William y cols. Diagnésticos y tratamientos pediatricos. Ed. Mc Graw

Hill, 19° ed. México, 2010: 852-857.
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FORMAS DE PRESENTACION URGENTE DE LA LLA

Garcia y Badell describen las siguientes formas:

o SINDROME DE LISIS TUMORAL: Se produce por saturacion del sistema excretos
renal por sustancias derivadas de la muerte de las células leucémicas. Es mas
frecuente en caso de hiperleucositosis y cuando existen grandes masas tumorales
toracicas o abdominales. Se manifiesta como una insuficiencia renal aguda
asociada al aumento de los valores séricos de acido urico, potasio, fésforo y LDH.

e HIPERLEUCOSTASIS: Cuando la cifra de leucocitos en sangre periférica alcanza
las 200 00 células/ul, los blastos tienen tendencia a agregarse dentro de los vasos
y a ocluirlos. Entonces se produciran fenédmenos de hipoxia, infarto y hemorragia
del tejido afectado siendo mas frecuentes en el SNC y pulmon.

e SEPTICEMIA POR NEUTROPENIA: El numero y la funcién de los neutréfilos
maduros estan casi siempre disminuidos, por lo que el riesgo de infecciones
graves se ve incrementado.

e INSUFICIENCIA RESPIRATORIA POR COMPRESION TRAQUEAL: En caso de
grandes masas mediastinicas o conglomerados adenopaticos, que se encuentran

con frecuencia en la LLA de células T.31

2.1.6 FACTORES DE RIESGO

Se senalan que pueden ser factores ambientales, virales y genéticos, asi también

anormalidades cromosdémicas y lesiones genéticas.

31 Garcia B., Marta y Badell, S. Leucemia en la infancia, signos de alerta. Espafia, 2012:1-7. Disponible en:
http://apps.elservie.es./watermark/ctl_servlet? 10&pident articulo=80000654&pident usuario=0&pcontactid=&pident revista=51%ty
=14&accién=L&origen=apccontinuada&web=www.apcontinuada.com&lan=es&fichero=v10n1a554pdf001.pdf Consultado el 8 de
agosto de 2014.
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FACTORES AMBIENTALES

Se encuentra la radiacion ionizante, exposicién al benceno (segun Schiller y cols. sus
derivados pueden desempefiar un papel importante en la Leucemogénesis %2) y
quimioterapéuticos (Sierra indica que alquilantes solos o en combinacion con
Radioterapia (RT).33 Frankfuit y Tallman sefialan que los inhibidores de la topoisomerasa
se han relacionado con la apariciéon de LLA con una anomalia en el cromosoma 11923,
apareciendo generalmente a los 2-3 afos de exposicion. Asi también se ha relacionado
con la exposicion de gasolina, tabaco, gasoéleo, gases del tubo de escape de automdviles

y campos electromagnéticos.3*

FACTORES GENETICOS

Kumar y cols., apuntan que hay un aumento del 25% del riesgo de LLA al cabo de un afo
en un gemelo monocigético de un lactante infectado. Los gemelos dicigéticos también

tienen un riesgo cuatro veces mayor de presentar Leucemia.3®

FACTORES VIRALES

Sierra asienta a que también se reconocen como causales, dado que el sistema inmune
ante la agresion por la infeccidn se hace mas susceptible a los efectos oncogénicos de
los virus. Entre los reconocidos se encuentran varicela, influenza, hepatitis A, Epstein-
Barr (ligado mas al Linfoma de Burkitt, y subtipo morfolégico L3).26 De acuerdo con Ruiz
y Gomez, también los retrovirus como HTLV-l y HTLV-II, que tienen semejanzas con el

virus HIV-1, agente causal del sindrome de Inmunodeficiencia Adquirida (SIDA).%7

32 Schiller, Gary y Cols. Leucemia aguda y sindromes mielodisplasicos en Casciato Dennis y Territo Mary Manual de oncologia
clinica. Ed. Lippincott William y Wilkins, 62 ed. Barcelona, 2009: 536-549.

33 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacion para investigaciones biolégicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

34 Frankfuit, Olga y Tallman, M. Leucemias agudas en Skeel, Roland y Kheleif S. Manual de quimioterapia de cancer. Ed. Lippincott
Williams y Wilkins, 8° ed. Barcelona, 2012: 337-394.

35 Kumar, Vinay y cols. Patologia estructural y funcional. Ed. Elservier, 8° ed. Barcelona, 2010: 304-307, 589- 603.

36 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacién para investigaciones bioldgicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.

37 Ruiz, Guillermo y Gémez, A. Leucemias Agudas en Dulanto, G. Enrique El adolescente. Mc Graw Hill Interamericana, México,
2000: 1107-1111.
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ANORMALIDADES CROMOSOMICAS

Exterioriza Sierra que la trisomia 21 tiene hasta 15-20 veces mayor riesgo, asi como el
sindrome de Bloom y la anemia de Fanconi incrementan la incidencia de LLA. Otros
también como los defectos en la replicacion y reparacion de ADN. La
agammaglobulinemia congénita, sindrome de Poland, sindrome de Shwachman-
Diamond, ataxia telangiectasia, sindrome de Li-Fraumeni, neurofibromatosis, anemia de

Diamond-Blackfan y enfermedad de Kostmann estan asociados a esta enfermedad.38

LESIONES GENETICAS

Sierra manifiesta que se piensa que se originan en un precursor hematopoyético,
comprometido con la diferenciacion de células T o B, e incluyen mutaciones que permiten
la capacidad de multiplicacion ilimitada celular en un estado celular especifico de
maduracién, y tienen arreglos clonales en sus receptores de inmunoglobulinas o de
células T, y expresan moléculas antigenoreceptor y otras glicoproteinas de superficie
celular, que promueven la generacién de progenitores linfoides inmaduros en estado

temprano de maduracion de linfocitos T y —B normales. 3°

2.1.7 CLASIFICACION

SISTEMA FRANCO-AMERICO-BRITANICO (FAB) O SOBRE LA BASE DE LA
CELULA DE ORIGEN (HISTOPATOLOGICA)

De acuerdo con Turgen, este sistema se basa en las caracteristicas morfolégicas de las
células tenidas con técnica de Wright en sangre periférica 0 médula ésea y con la tincion

citoquimica de las células blasticas. 4°

38 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacion para investigaciones bioldgicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.
39 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacién para investigaciones bioldgicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.
40 Turgen, Mary. Hematologia clinica. Términos y procedimientos. Ed. Manual moderno. México, 2006:265-281.
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CARACTERISTICA

~ Predomina . .
Tamainio celular ~ Grande heterogéneo | Grande heterogéneo
pequefo
. . Variable Finalmente “stippled”
Cromatina nuclear Homogénea ! .
heterogénea homogénea
. Hendiduras e
Forma nuclear el indentaciones Ovales y regulares
ocasionales y
frecuentes
Nucléolo No visibles o Uno o mas Predominantes, uno o
muy pequefos presentes mas vesiculares
. . . Moderadamente
Cantidad de citoplasma Escaso Variable
abundante
- . Suave a .
Basofilia del citoplasma Variable, profunda Muy profunda
P moderada P yp
Vacuolizacion . . A menudo
. e Variable Variable .
citoplasmatica predominante

41

CLASIFICACION DE LA ORGANIZACION MUNDIAL DE LA SALUD (OMS) O
DE LAS CARACTERISTICAS CITOGENETICAS Y MORFOLOGICAS

Turgen alude que la clasificacion de la OMS se basa en las entidades patologicas
definidas de acuerdo con la biologia de la enfermedad, con mayor énfasis en los rasgos
genéticos comunes y en los signos y sintomas clinicos. Ademas incorpora e
interrelaciona la morfologia celular, citogenética, genética molecular y marcadores
inmunoldgicos para estructura un sistema de clasificacion y aplicable y con relevancia

pronostica.*?

De acuerdo con Frankfuit y Tallman, se clasifica en:

e Leucemia/Linfoma Linfocitico de Linfocitos B precursores no especificada.
e Leucemia/Linfoma Linfocitico de Linfocitos B precursores con anomalias genéticas
recurrentes, que a su vez se catalogan en:
- 1(9; 22) (q34; 9q11.2); BCR-ABL1

41 Sierra B, Diego M. Leucemia en nifios. Ed. Corporacién para investigaciones biolégicas. 42 ed. Medellin, 2012: 471-483.
42 Turgen, Mary. Hematologia clinica. Términos y procedimientos. Ed. Manual moderno. México, 2006:265-281.
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- t(v; 11923); reordenamiento del gen MLL,

- 1(12;21) (p13; q22); TEL/AML 1 (ETV6-RUNX1),
- LLA-B con hiperdiploidia,

- LLA-B con hipodiploidia,

- 1(5;14)(931; q32); IL3-IGH,

- t(1;19) (923; p13.3); E2A-PBX1 (TCF-PBX1).

e Leucemia Linfocitica Aguda de Linfocitos T precursores.*3

SISTEMA DEL GRUPO EUROPEO PARA LA CLASIFICACION
INMUNOLOGICA DE LAS LEUCEMIAS

LLA DE CELULAS B LLA DE CELULAS T

cyCD79
cyCD2 o memCD3
2 cyCD22
CylgM Anti- TCR
CD19 CD2
CD20 CD5
1 CcD8
CD10
CD10
TdT TdT
0.5
CD24 CD7
cy, citoplasmatico; mem, membrana; TCR, receptor de células T; TdT, desoxinucleotidil
transferasa terminal

44

INMUNOFENOTIPOS Y MARCADORES CARACTERISTICOS DE LA LLA
Segun Frankfuit y Tallman, por tipo Linfocitos B precursores, los marcadores son CD19*,
CD22*, CD79a", clg*-, PAX5, slgu, HLA-DR*; CD20, CD34: expresion variable; CD45:

43 Frankfuit, Olga y Tallman, M. Leucemias agudas en Skeel, Roland y Kheleif S. Manual de quimioterapia de cancer. Ed. Lippincott
Williams y Wilkins, 8° ed. Barcelona, 2012: 337-394.

44 Schiller, Gary y Cols. Leucemia aguda y sindromes mielodisplasicos en Casciato Dennis y Territo Mary Manual de oncologia
clinica. Ed. Lippincott William y Wilkins, 62 ed. Barcelona, 2009: 536-549.
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puede estar ausente; los marcadores en el pro-B son CD19*, cCD79a*, CD22*, TdT",
CD10; en el pre-B temprano es CD10*; y en el pre-B son CD10*-y c-p*.

En los Linfocitos C maduros CD19*, CD22*, CD79a*, clg™, slgu* slgix*, sgIr™.

En el Linaje T, los mas habituales son CD7*, cCD3*; y en los subtipos Linfocitos T
precursores son TdT*-, HLA-DR*-, CD2-, CD1*-, CD4*-, CD8*".45

LLA DE CELULAS TEMPRANAS O CELULAS B PRECURSORAS
TEMPRANAS

De acuerdo con Kolb y Gorlick, se origina en una célula B precursora demasiado
inmadura para producir inmunoglobulina citoplasmatica y representa aproximadamente
el 60% de todas las LLA de la infancia. La mayoria expresan los antigenos CD10, CD19
y CD22, pero no expresan inmunoglobulina citoplasmatica. EIl CD19 y CD 22 derivan de
un linfoblasto precursor aun mas del inmaduro. En lactantes, el fenotipo generalmente se
asocia a reordenamientos relacionados con el locus de la LLM (11923) y prondstico

desfavorable.

LLA DE CELULAS B PRECURSORAS

Deriva de un clon apenas mas maduro y expresa inmunoglobulina citoplasmatica (no de
superficie), CD10 (90% de casos) y CD19, CD22 o ambos. Representa el 15% de los
caso la translocacién t (1; 19) (g23; p13) se encuentra presente en cerca del 25% de este
tipo de Leucemia y el 5% de todos los casos de LLA. Esta translocacion determina la

fusion de los genes de E2A y PBX.

LLA DE CELULAS B MADURAS

Representa el 3-4% de las LLA infantiles. Comprende la presencia de inmunoglobulina

de superficie (IgM), CD20, CD19 y antigeno leucocitico humano. Estas células son

45 Frankfuit, Olga y Tallman, M. Leucemias agudas en Skeel, Roland y Kheleif S. Manual de quimioterapia de cancer. Ed. Lippincott
Williams y Wilkins, 8° ed. Barcelona, 2012: 337-394.
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invariablemente negativas para CD10. Este tipo de Leucemias son indiferenciales del
Linfoma de Burkitt con compromiso medular 6seo. Casi todos estos procesos malignos

se asocian con translocaciones del oncogén MYC en el cromosoma 8.

LLA DE CELULAST

Afecta principalmente a los varones y es mas frecuente en la adolescencia, representado
un diagnéstico de casi el 40% de todos los nifios de 10-18 afios con LLA. EI compromiso
extramedular es mas frecuente en la LLA de células T que en la LLA de células B, al igual

que la infiltracion del mediastino, el compromiso testicular y la Leucemia del SNC.46

CARACTERISTICAS DE LOS DIFERENTES TIPOS DE LEUCEMIA
LINFOBLASTICA AGUDA

RECUENTO
CARIOTIPO OTROS
INMUNOFENOTIPO EDAD
-” LEucociTos | FRECUENTE | FACTORES

Temprano pre-B LNl El peor
. (1 mes- Alto Transposicion b
negativo para CD 10 > af pronostico
anos)
Hiperdiploidia
Tgr_nprano pre-B Pre- es~colar Bajo, normal Criptico Morfologia L1
positivo para CD 10 (2-5 anos) 1(12,21)
Edad escolar . _ Inmunoglobulina
Pre-B ~ Bajo, normal Transposicion . "
(6-11 anos) citoplasmatica
Edad escolar
(6-11 afos), Masa
CélulaT Adolescente Alto Transposicion mediastinica
(11/12-18
anos)
Edad escolar
(L EreE) Morfologia
Célula B Adolescente Variable Transposicion L3
(11/12-18
anos)

47

46 Kolb E., Anders y Gorlick, R. Leucemias en Mc Inerny, Thomas, Tratado de pediatria Tomo II. Ed. Médica Panamericana, Madrid,
2011: 2410-2445.

47 |sakoff, Michael. Enfermedades Oncoldgicas en Dwarkin, Paul y Atguvanati, P. NMS Pediatria. Ed. Lippincott Williams y Wilkins, 5°
ed. México, 2008: 373-384.
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CARACTERISTICAS HISTOQUIMICAS DE LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA

TINCION

No Enzimatica

LLA

+ Granulos o bloques en numero variable de

PAS 5
células
Sudan negro -
Enzimaticas -
Peroxidasa -
Fosfatasa alcalina Normal

Esterasa naftol ASD cloroacetato

Esterasa naftol ASD acetato

-0 débil positiva

A Naftil acetato

Fosfatasa acida

+enlalLLAT

48

MARCADORES CITOGENETICOS Y MOLECULARES

Segun Kolb y Gorlick, el desarrollo de la Leucemia Aguda requiere la presencia de por lo

menos dos mutaciones relativamente amplias: de clase |, asociadas con una ventaja

proliferativa o supervivencia (mutaciones de los genes RAS o FLT3); y clase Il, que

inhiben la diferenciacion. Ambas permiten no solo comprender la patogenia de la

Leucemia Aguda si no como afecta en forma considerable el prondstico.

e PLOIDIA: El aumento del numero modal de cromosomas (>46 cromosomas), se

observa en una tercera parte de los nuevos casos de la LLA. La hiperdiploidia se

asocia con un aumento de la sensibilidad a la Quimioterapia. La tasa de

supervivencia libre de enfermedad de pacientes con hiperdiploidia se encuentra

entre el 75-90%; con trisomias simultaneas de los cromosomas 4, 10 y 17 la tasa

a los 7 afios es superior a los 90%; y con hipodiploidia

la tasa con 33-44

cromosomas es de 40%, y con menos de 28 el parametro desciende al 25%.
e LEUCEMIA DE ESTIRPE MIXTA: Las translocaciones que afectan al gen MML en
11923 y a mas de 30 cromosomas asociados a potenciales se pueden observar

en un 6% de las LLA la mutacién t(4;11) (g31; g32) que determina la fusion MLL-

48 Eyal C., Attor y Murphy, J. Leucemia Linfoblastica Aguda y Linfoma en Ghabner, Bruce A. y cols. Harrison, Manual de Oncologia.

Ed. Mc Graw Hill, México, 2009: 247-262.
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AF4, frecuente en lactantes con LLA y se asocia con una tasa de supervivencia
de 20-25%. En nifios mayores de 1 aino, el efecto negativo sobre la supervivencia
de los reordenamientos del gen MLL es de menor magnitud.

e E2A/PBX: La LLA de células B precursoras a menudo se asocia con la
translocacion t (1,19) (g23; q13), determinante de la fusidon de los genes E2A y
PBX.

e BCR-ABL: El cromosoma Ph’® es la consecuencia de una translocacién
balanceada entre los brazos largos de los cromosomas 9 y 22 resultante en la
fusion de los genes BCR y ABL. Ente el 3-5% de las LLA la fusion de estos genes
codifican una tirosina cinasa desregulada de 185 kDa responsable de la
transformacién maligna la LLA infantil Ph+, que es una de las Leucemias mas
dificiles de curar y se asocia con una tasa de supervivencia libre de enfermedad
inferior al 50%.

e TEL / AML1: La translocacion t (12; 21) (p13; g22) es la que se asocia con mas
frecuencia a la LLA y se detecta en hasta el 25% de todas las LLA de células
precursoras. La fusién de locus TEL en 12p13 con el gen AML1 en 21922
determina un transcrito fusional que actua como correpresor de los genes AML1
diana. Los pacientes con este tipo de translocacion responden favorablemente al
tratamiento convencional y con recidivas en general son tardias y responden a la

quimioterapia de ultimo recurso.*®

49 Kolb E., Anders y Gorlick, R. Leucemias en Mc Inerny, Thomas, Tratado de pediatria Tomo Il. Ed. Médica Panamericana, Madrid,
2011: 2410-2445
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ANOMALIAS CITOGENETICAS FRECUENTES EN LA LEUCEMIA
LINFOBLASTICA AGUDA

FUSION
CARIOTIPO ‘ GENETICA FRECUENCIA EN LA LLA

t(12;21(p13; q22) TEL/AML 1 25-30%
Se notificaron
Anomalias de 11923 casos de fusion de 6%
varios genes MLL

t(1;19)(931; 932) E2A/PBX 5%
t(12;21)(p13; 922) TEL/AML 1 25%
t(9;22)(q34; 911.2) BCR/ABL 3-5%
Hiperdiploidia - 30%

La sobreexpresion de HQX11 es una anomalia frecuente en las LLA de células T y se observa del 5-
10% de los casos.

50

2.1.8 DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Turberg y Bleyer articulan que la LLA se debe distinguir de otro tipo de leucemias,
tumores malignos que también pueden infiltrar la medula 6sea y causar insuficiencia ya

que pueden causar un cuadro clinico dificil de distinguir de la LLA.'

De acuerdo con Satake y Sakamoto:

e Leucemia Mielocitica Aguda (LMA)
e Anemia Aguda

e Anemia de Fanconi

e Artritis Reumatoidea Juvenil

e |Leucocitosis

50 Turberg, David y Bleyer, A. Leucemias en Behrman, Richard E. y Cols. Nelson Tratado de Pediatria. Ed. Elservier, 172 ed. Madrid,
20014: 1694-1696.

51 Turberg, David y Bleyer, A. Leucemias en Behrman, Richard E. y Cols. Nelson Tratado de Pediatria. Ed. Elservier, 172 ed. Madrid,
2014: 1694-1696.
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¢ Mononucleosis Infecciosa (por la presencia de fiebre, adenopatias, hepatomegalia
y/o esplenomegalia, afeccion del estado general)

¢ Neuroblastoma

e Linfoma No-Hodking (LNH)

e Osteomielitis

e Infeccion por Parvovirus B19

e Rabdomiosarcoma

Otros A Considerar:

¢ Anemia Aplasica (cursa con pancitopenia pero no con dolores 6seos, adenopatias
u organomegalias.)

e Purpura Trombocitopénica Idiopatica (PTI) %2

@ ESTUDIOS DE LABORATORIO

Se mencionan los siguientes de acuerdo con Satake y Sakamoto:

PRUEBAS DE LABORATORIO BASICAS: En la evaluacién inicial, obtener un
recuento de glébulos blancos. Se puede evaluar un frote periférico para determinar
la presencia o morfologia de los linfoblastos. Un elevado conteo de leucocitos de
10 x 10°L (>10 x 103/uL) ocurre en cerca de la mitad de los nifios con LLA. El
grado de elevacion de los leucocitos al momento del diagndstico sigue siendo el
predictor mas importante en el prondstico del paciente. La neutropenia, anemia y
trombocitopenia pueden observarse por la inhibicion de la hematopoyesis normal
por infiltracion de la médula dsea.

Varias alteraciones metabdlicas pueden elevar el acido urico, potasio, fosforo,
calcio y deshidrogenasa lactica (DLH). El grado de anormalidades refleja la carga

de células leucémicas y de su lisis.

52 Satake, Noriko y Sakamoto, K. Leucemia Linfoblastica Aguda. USA; 2006: 1-10. Disponible
en: Consultado en 8 de agosto de 2014.
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INMUNOFENOTIPO: Para establecer el diagnéstico de la LLA es necesario hacer
un examen morfolégico, inmunoldgico y genético de la medula 6sea. Las células
de la LLA reordenan sus inmunoglobulinas y los genes receptores de las células
T, expresandose como moléculas receptoras de antigenos en formas que
corresponden a los procesos en el desarrollo normal de linfocitos T y B. Sin
embargo los linfoblastos pueden tener expresiones de genes aberrantes con el
consiguiente fenotipo que difiere de los progenitores de los linfocitos normales. El
diagnostico de las LLA de células B depende de la deteccion de inmunoglobulinas
en la superficie de los blastos leucémicos; las principales caracteristicas clinicas
incluyen masas linfatomatosas extramedulares en abdomen o cabeza y cuello,
frecuentemente involucra al SNC. Las LLA de células T se identifican por la
expresion de antigenos de superficie asociados a células T, de los cuales el
citoplasmatico CD3 es especifico. Se clasifican en Timocitos tempranos,
intermedios y tardios. Los hallazgos mas estrechamente asociados son los
recuentos leucocitarios altos y afeccién del SNC; cerca de la mitad de los pacientes
tienen masas mediastinica al momento del diagnéstico.

DIAGNOSTICO MOLECULAR Y CITOGENETICO: Mas del 90% de las LLA
presentan blastos leucémicos con alteraciones genéticas especificas. Estas
alteraciones incluyen cambios en la estructura numero de cromosomas; cerca de
la mitad de los nifios presentan translocaciones recurrente. El analisis citogenético
estandar es una herramienta esencial en el manejo de todo paciente con LLA
porque el cariotipo de las células leucémicas tienen una implicacion importante en
su diagndstico, tratamiento y prondstico. En adicidn técnicas como la hibridacién
fluorescente in vitro (FISH), la reaccion de cadena de polimerasa de transcripcion
inversa (RT-PCR) y el Southern blot, ayudan a mejorar el diagndstico con precision.
El analisis molecular puede utilizarse para identificar translocaciones no
detectadas por el cariotipo rutinario y para distinguir lesiones que parecen
idénticas pero molecularmente diferentes. Técnicas moleculares muestra que la
fusion TEL-AML1 producida por la translocacion t (12; 21) es la anormalidad

genética mas comunmente observada en la LLA infantil.
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e EVALUACION PARA ENFERMEDAD RESIDUAL: Estudios de enfermedad
residual minima pueden basarse en la deteccion de la generacion de transcriptasa
quiméricas por fusion de genes, deteccion de TCR clonal (genes con receptores
para células T), reordenamiento de genes de inmunoglobulinas de cadenas
pesadas (IgH) o la identificacion de un fenotipo especifico del blasto leucémico.

e ESTUDIOS DE IMAGEN: Radiografia de torax basicamente para evaluar la
presencia de masas mediastinales. En general ningun otro estudio de imagenes
son requeridas, sin embargo si al examen fisicos se encuentran los testiculos
agrandados, la realizacion de un ultrasonido testicular ayuda a evaluar por una
infiltraciéon testicular. Un ultrasonido renal sirve para evaluar un involucramiento
leucémico debido a un riesgo de un sindrome de lisis tumoral. El ecocardiograma
y EKG se realizan antes de usar antraciclinas como parte del tratamiento.

e PROCEDIMIENTOS: Se encuentran el aspirado de medula 6sea cuyos resultados
confirman el diagnostico de LLA; y la puncion lumbar con analisis morfolégico de
las células del LCR, se realiza antes de iniciar la Quimioterapia sistémica para

evaluar una afeccion del SNC y la administracion de Quimioterapia intratecal.

Se deben tener en cuenta los signos de alarma de laboratorio y radiolégicos de acuerdo

a lo ante mencionado (Anexo 4 Signos de alarma)- 53

2.1.9 TRATAMIENTO

Mahoney expresa que la principal modalidad terapéutica para la LLA de la nifiez es QT
combinada. La terapia puede dividirse en: Induccién, de remisidn y consolidacion
(intensificacion), tratamiento presintomatico del SNC (profilaxis), sostén y suspensién
electiva de la terapéutica y seguimiento de efectos tardios a largo plazo.%* De acuerdo
con Atienza, un nifo esta en remisidon completa cuando no existe evidencia de leucemia

ni en su exploracion fisica ni en el examen de sangre periférica ni de médula ésea. Los

53 Satake, Noriko y Sakamoto, K. Leucemia Linfoblastica Aguda. USA; 2006: 1-10.  Disponible
en:http://jaimebueso.files.wordpress.com/2008/10/leucemia-linfoblastica-aguda.pdf Consultado en 8 de agosto de 2014.

54 Mahoney, Donald. Leucemia Linfoblastica Aguda en Crocetti, Michael y Barone, Michael. Oski Compendio de pediatria. Mc Graw
Hill Interamericana, 2° ed. México, 2006: 470-473.
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valores en sangre periférica deben ajustarse a los normales para la edad del paciente, y
la médula 6sea debe tener una celularidad normal, con menos del 5% de blastos. La
remision completa incluye también la ausencia de afectacion del SNC o de afectacién
extramedular. Obtener la remision completa es la base del tratamiento de la LLA y un

requisito imprescindible para tener una supervivencia prolongada.>®

TRATAMIENTO DE INDUCCION

Atienza afirma que el objetivo de la induccion es erradicar mas del 99% de las células
leucémicas iniciales y restaurar una hematopoyesis normal y un buen estado de salud.

Tras el ingreso inicial (aproximadamente, 10-15 dias), el paciente acude casi a diario al
hospital para recibir la QT de manera intravenosa (IV) mientras en casa recibe
Quimioterapia (QT) oral. Con la mejoria de los tratamientos de soporte y de los agentes
quimioterapicos, la tasa de remision completa alcanzada se aproxima al 96-99%. Aunque
no se han observado diferencias significativas entre los distintos tratamientos de
induccion de los diferentes protocolos internacionales, la administracion de
Ciclofosfamida y el tratamiento intensificado con asparaginasa se consideran
beneficiosos en el tratamiento de induccion de las LLA-T. Asi mismo, el tratamiento con
Imatinib (un inhibidor de tirosin cinasas) y los nuevos inhibidores, como el Dasatinib o
Nilotinib, han aumentado la tasa de remisién en los nifos con LLA con cromosoma
Philadelphia positivo. Es por ello que, en los pacientes con LLA Phi positivo, se inicia

tratamiento con Imatinib desde el dia +15 de la induccién.%®
TRATAMIENTO DE REMISION
Segun Mahoney, el objetivo es eliminar tantas células leucémicas como sea tolerable y

restablecer un estado clinico y hematolégico normal. Se utilizan Vincristina, Prednisona

y L-asparaginasa, con o sin Doxorrubicina o Daunorrubicina. La citorreduccion rapida se

55 Atienza, A. Lossaleta, Leucemias Linfoblastica aguda (Pediatria Integral). 2012. Madrid, XIV (6): 453-46. Disponible en:
http://pediatriintegral.es/wp-content/uploads/2012/xv106/03/453-462%20leucemia-pdf

Consultado el 8 de agosto de 2014.

56 Atienza, A. Lossaleta, Leucemias Linfoblastica aguda (Pediatria Integral). 2012. Madrid, XIV (6): 453-46. Disponible en:
http://pediatriintegral.es/wp-content/uploads/2012/xv106/03/453-462%20leucemia-pdf

Consultado el 8 de agosto de 2014.
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acompanfa de una disminucién de la posibilidad de surgimiento de clonas leucémicas

resistentes y un aumento de supervivencia sin recaidas.®’

TRATAMIENTO DE CONSOLIDACION (INTENSIFICACION)

Ruiz y Gomez enuncian que el objetivo principal de esta fase es destruir las células
residuales que han sobrevivido en la etapa previa. Pueden utilizarse medicamentos que
afectan la sintesis del DNA e idealmente que pueden destruir células en reposo o fuera
del ciclo.®® De acuerdo con Mahoney, Incluye mdltiples medicamentos quimioterapicos
en un periodo pequefio para reducir de forma adicional la Leucemia residual y abatir al

minimo el desarrollo de resistencia cruzada. %°

TRATAMIENTO DE MANTENIMIENTO O SOSTEN

De acuerdo con Sala y cols., es unico por su prolongada administracion de dosis bajas
de QT para optimizar la oportunidad de curacién. Es durante periodos de mas de dos
afios con Mercaptopurina diaria (identificando a los nifios que tengan deficiencia de la
enzima tiopurina s-metiltransferasa, responsable de catalizar su inactivacion) y
Metotrexato semanal, vigilando este ultimo para evitar la toxicidad hepatica que
produce.% Ruiz y Gomez expresan que el objetivo es destruir los ultimos vestigios de la
leucemia residual utilizando farmacos que interfieren con la sintesis del DNA y producen
mielosupresion, mencionados anteriormente. Estos medicamentos se toleran

adecuadamente y se administran por 2 a 3 afios aproximadamente.5'

57 Mahoney, Donald. Leucemia Linfoblastica Aguda en Crocetti, Michael y Barone, Michael. Oski Compendio de pediatria. Mc Graw
Hill Interamericana, 2° ed. México, 2006: 470-473.

58 Ruiz A., Guillermo y Gémez D. Leucemias Agudas en Ruiz, Guillermo Fundamentos de hematologia. Ed. Médica panamericana
4° ed. México, 2009:143-157.

59 Mahoney, Donald. Leucemia Linfoblastica Aguda en Crocetti, Michael y Barone, Michael. Oski Compendio de pediatria. Mc Graw
Hill Interamericana, 2° ed. México, 2006: 470-473.

60 Sala, M. L y cols. 10. Hematologia  clinica. Espania, 2007: 1037-1041. Disponible  en:
http://www.Seftl.es.biblioteca/fhtomo2/CAP10.pdf Consultado el 8 de agosto de 2014.

61 Ruiz A., Guillermo y Gémez D. Leucemias Agudas en Ruiz, Guillermo Fundamentos de hematologia. Ed. Médica panamericana
4° ed. México, 2009:143-157.
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QUIMIOTERAPIA (QT)

La Quimioterapia (QT) del cancer se basa en el conocimiento del crecimiento de la célula
tumoral y como los farmacos afectan su crecimiento (Anexo 5 Proceso de destruccion de
células leucémicas por parte de agentes quimioterapicos). Después de la division, la
célula entra en un periodo de crecimiento (fase G1), seguido de un periodo de sintesis
de DNA como preparacion a una nueva division (fase S). El siguiente paso es la fase pre-

mitética (fase G2) y finalmente se sucede la division celular (fase M).

Las tasas de division celular varian para los distintos tumores, mas frecuentemente el
crecimiento en el cancer es mas lento que en los tejidos normales y la tasa puede
disminuir aun mas. Esta diferencia hace que las células normales se recuperen mas
rapidamente de la QT que las células malignas y es la razon por la cual se proponen
esquemas terapéuticos ciclicos. Los agentes antineoplasicos interfieren con la
reproduccion celular (Anexo 6 Quimioterapia). Algunos agentes son especificos para las
fases del ciclo celular, mientras que otros como los alquilantes, antraciclinas y cisplatino
no lo son. La apoptosis (programacion de la muerte celular), es otro mecanismo potencial

para algunos agentes antineoplasicos.
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% POLIQUIMIOTERAPIAS UTILIZADAS EN LA LEUCEMIA
LINFOBLASTICA AGUDA

e Ciclofosfamida 300 mg/m?, intravenosa, cada 12 horas, dias 1 a 3
e Doxorubicina 50 mg/m?, intravenosa, dia 1
e Vincristina 1.4 mg/m?, intravenosa, dias 1y 11
e Dexametasona 40 mg, oral, cada dia, dias 1 a 4, 11 a 14
o Metotrexato 15 mg, intratecal, dia 2
o Citarabina 30 mg, intratecal, dia 2
e Hidrocortisona 15 mg, intratecal, dia 2
Hiper-CVAD
[g2C Los farmacos anteriores en ciclos de 1, 3, 5, 7 dias
e Metotrexato 1000 mg/m?, intravenosa durante 24 horas, dia 1
Citarabina 3000 mg/m?intravenosa, cada 12 horas, dias 2-3
e Leucovorin 25 mg, intravenoso, durante 1 dia y luego 25 mg, oral,
cada 6 horas, durante 7 dosis
o Metotrexato 15 mg, intratecal, dia 2
Los farmacos anteriores se administran en ciclos de 2, 4, 6 y 8 dias
e Vincristina 1.4 mg/m? (dosis maxima 2 mg), intravenoso, cada
semana, durante 4 semanas
e Prednisona 40 a 60 mg/m?, oral, cada dia, dias 1 a 28
3 e Dexametasona 6.5 mg/m?, oral, cada dia, dias 1 a 28
Induccion e Daunorubicina 45-60 mg/m? intravenosa, cada semana, durante 4
semanas
e Ciclofosfamida 600 mg/m?, intravenoso, semanal, durante 4
semanas
e L-asparaginasa 10 000 U/m?, intravenoso, cada 48 horas o bien del
dia 17 al 28
e Metotrexato 1 a 5 g/m?, intravenoso, semanas 1, 2, 4 (rescate con
Leucovorin)
Etoposido 100 mg/m?, intravenoso, cada dia, durante 5 dias
e Citarabina 75 mg/m?, intravenoso, dias 1a 4,8a11,15a 18,22 a
25
e 6-tioguanina 60 mg/m?, oral, cada dia, dias 29 a 42
Intensificacion
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e Menos de un ano 15 mg
(Con o sin Citarabina, ;:g 2282 gg 28
Hidrocortisona) Mas de 3 afios 30 mg
Menos de 1 ano 15 mg
_ _ 1-2 afios 20 mg
Intratecal e (Citarabina 2-3 afios 25 mg
Mas de 3 afios 30 mg
Menos de 1 afo 15 mg
_ : 1-2 afios 20 mg
e Hidrocortisona 2-3 afios 25 mg
Mas de 3 afios 30 mg
. e Metotrexato 20 mg/m?, oral, cada semana
Mantenimiento Mercaptopurina 75 mg/m?, oral, cada dia

62

TERAPEUTICA DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Satake y Sakamoto explican que el tratamiento de la Leucemia del SNC es un
componente esencial del tratamiento de la Leucemia Linfocitica Aguda. Aunque la
irradiacion craneal es efectiva en prevenir abiertamente la recaida del SNC, la
preocupacion acerca de una neurotoxicidad subsecuente, ha llevado a los investigadores
a reemplazar la irradiacion con quimioterapia intratecal y sistémica intensivas para

muchos pacientes dando como excelentes resultados tasas de recaidas < 2%.%3

SUPRESION DEL TRATAMIENTO

Mahoney manifiesta que la duracion estandar del tratamiento se extiende por dos a tres
afios, cuando permanecen en remision completa continua durante 2-3 afos de
tratamiento, se suspende este y se someten a observacién cercana durante los dos

primeros afios sin terapéutica para pruebas de recaida.%*

62 Turberg, David y Bleyer, A. Leucemias en Behrman, Richard E. y Cols. Nelson Tratado de Pediatria. Ed. Elservier, 172 ed. Madrid,
2014: 1694-1696.

63 Satake, Noriko y Sakamoto, K. Leucemia Linfoblastica Aguda. USA; 2006: 1-10. Disponible
en:http://jaimebueso.files.wordpress.com/2008/10/leucemia-linfoblastica-aguda.pdf Consultado el 8 de agosto de 2014.

64 Mahoney, Donald. Leucemia Linfoblastica Aguda en Crocetti, Michael y Barone, Michael. Oski Compendio de pediatria. Mc Graw
Hill Interamericana, 2° ed. México, 2006: 470-473.
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TRATAMIENTO COMPLEMENTARIO

Satake y Sakamoto explican que el sindrome de lisis tumoral debe anticiparse al iniciar
el tratamiento. Los pasos adecuados son la alcalinizacion de la orina con bicarbonato de
sodio intravenoso, conservacion de un gasto urinario rapido y tratamiento con Alopurinol

oral. Es necesario vigilar los niveles séricos de potasio, fosforo y acido urico.

TERAPIA MOLECULAR DIRIGIDA

Se basa en dirigir un farmaco al efecto molecular subyacente, mismo que es unico para
ciertas leucemias, esta terapia tiene una actividad anti-leucémica potente y especifica,
produciendo toxicidad minima a las células normales. El mejor ejemplo es el Mesilato de
Imatinib, un inhibidor especifico de la kinasa de tirosina BCR-ABL, que ha demostrado
una actividad anti leucémica significativa y actualmente es medicamento de tratamiento

efectivo para LLA Ph+. 65

TRASPLANTE DE MEDULA OSEA

Las células sanguineas progenitoras, enuncia Turgen, se consideran pluripotenciales
porque tienen la capacidad de evolucionar hacia distintos tipos celulares. Algunas células
progenitoras circulan en la corriente sanguinea y se llaman células madre de sangre
periférica (CMSP). Las CMSP se encuentran en cantidades mucho menores en la sangre
circundante que en la médula ésea, pero constituyen un modo mas popular de trasplante
alogénico. El antigeno CD34 identifica una poblacién de células madre que pueden
reconstituir la hematopoyesis después de la Quimioterapia para ablacion medular (Anexo

7 Proceso de trasplante de médula 6sea).66

65 Satake, Noriko y Sakamoto, K. Leucemia Linfoblastica Aguda. USA; 2006: 1-10. Disponible en:
http://jaimebueso.files.wordpress.com/2008/10/leucemia-linfoblastica-aguda.pdf Consultado en 8 de agosto de 2014.
66 Turgen, Mary. Hematologia clinica. Términos y procedimientos. Ed. Manual moderno. México, 2006:265-281.
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@w MANEJO DEL DOLOR

En el curso de su enfermedad, casi todos los nifios con cancer experimentan algun dolor,
ya sea producido directamente por la enfermedad, por procedimientos invasivos,
tratamientos o afliccidn psiquica. Aunque existen medios eficaces para aliviarlo, es muy
frecuente que el dolor en nifios no se reconozca, o que una vez reconocido no se trate
de forma adecuada. Los nifios con cancer no tienen por qué sufrir dolor sin alivio. El
tratamiento eficaz del dolor y los cuidados paliativos estan entre las principales
prioridades del programa de lucha contra el cancer de la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS), al lado de la prevencion primaria, el diagnostico precoz y el tratamiento del
cancer. El tratamiento del dolor debe comenzar cuando se diagnostica al nifio con cancer
y proseguir durante todo el curso de la enfermedad. Las terapias con analgésicos y
anestésicos son esenciales para controlar el dolor y deben complementarse con los
aspectos psicosociales, fisicos y de apoyo La Asociacién Internacional para el Estudio
del Dolor lo define como "una experiencia desagradable sensorial y emocional que se
asocia a una lesion actual o potencial de los tejidos o que se describe en funcion de dicha

lesion".

El dolor es siempre subjetivo; cada persona aprende a aplicar la palabra a través de
experiencias en los primeros afios de vida. Es incuestionable que el dolor fisico es una
sensacion desagradable en una o mas partes del cuerpo, por lo tanto es también una
experiencia emocional. El dolor altera el afecto del paciente, deseo de vivir, relaciones
familiares, vida social, suefio, apetito, espiritualidad y habilidad para participar en
actividades fisicas; ya sea para el cuidado de si mismo o recreacién. Cuando no se trata,
el dolor puede causar la muerte emocional y espiritual del paciente mucho antes de la
muerte biolégica. A menudo en oncologia y cuidados paliativos se menciona el dolor
asociado con cancer como un dolor maligno y lo diferencian de los otros tipos de dolor
agudo o crénico. Aunque la enfermedad metastasica tiene algunas caracteristicas unicas,
tales como la progresion, sindromes de dolor iatrogénico (ej. dolor neuropatico

postradiacidon) y su potencial de ser letal, se cree que el dolor que sufren los pacientes
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oncologicos tiene las mismas cualidades que tienen los dolores agudos, cronicos o

recurrentes y no debe considerarse como un dolor especial.

Los tipos de dolor en los nifios con cancer se dividen en las siguientes categorias: Dolor
producido por el propio cancer, Dolor por los tratamientos y procedimientos diagnodsticos

o terapéuticos invasivos, asi como Dolor incidental debido a otras causas.

TIPOS PRINCIPALES DE DOLOR EN EL CANCER INFANTIL

Afectacion tumoral de huesos
Afectacion tumoral de tejidos blandos
Afectacion tumoral de visceras
Afectacion tumoral del sistema nervioso
central o periférico, incluido el dolor por
compresion de la médula espinal
Dolor postoperatorio
Dermatitis inducida la Radioterapia (RT)
Gastritis por vomitos repetidos
Cefalea persistente tras puncion lumbar
Alteraciones Oseas inducidas por los
corticoesteroides
Neuropatia, incluidos el dolor del miembro
fantasma y la neuropatia de origen
medicamentoso
Infeccion
Destruccion de mucosas
Mucositis
Puncién del dedo
Venopuncién

CAUSADO POR PROCEDIMIENTOS Inyeccion
Puncién lumbar
Aspiracion y biopsia de la médula 6sea
Traumatismo
Dolores habituales de la infancia

CAUSADO POR LA ENFERMEDAD

CAUSADO POR EL TRATAMIENTO

INCIDENTAL

Por su caracter complejo, el dolor del cancer infantil se debe tratar dentro de un contexto
amplio, y para ello suelen ser utiles los conocimientos especializados de diferentes
disciplinas. La asistencia completa al cancer infantil abarca no sélo el tratamiento activo
de la enfermedad sino también intervenciones farmacolégicas y no farmacolodgicas

orientadas a reducir el dolor y el sufrimiento.
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EVALUAR AL NINO

* Efectuar un examen fisico ELABORAR PLAN DE
Determinar las causas N TRATAMIENTO

primarias del dolor . .
. » Con terapia anticancerosa
» Evaluar las causas secundarias

(Ambientales e Internas) ‘

ANALGESICOS Y OTROS
TRATAMIENTOS
* "Por peldarnos"

"Por el reloj"

"Por la via adecuada’” S APLICAR EL PLAN
"Por cada nino"

De apoyo
Comportamentales
Fisicos

Cognitivos

Evaluar el estado del nino con

regularidad y revisar el plan si es
necesario

El uso de analgésicos para el manejo del cancer en nifios, se basa en la escalera
analgésica de la OMS modificada. La meta es obtener un balance entre analgesia y
efectos secundarios.
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67

2.1.10 HALLAZGOS PRONOSTICOS FRECUENTES EN LA LLA

Atienza declara que el factor pronéstico mas importante de la LLA es la respuesta precoz
al tratamiento, cuantificado por la enfermedad minima residual (ER). La respuesta precoz
al tratamiento refleja las caracteristicas genéticas de los linfoblastos, las caracteristicas
farmacodinamicas y farmaco-genéticas del paciente y el efecto de la Quimioterapia sobre

las células.%®

67 Rodriguez Carlos, Barrantes José Carlos, Jiménez Gabriela, Putvinski Vladimir. Manejo del dolor en el paciente oncolégico. Acta
pediatr. Costarric. 2004, Costa Rica ; 18(1): 06-13. Disponible en: http://www.scielo.sa.cr/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1409-
00902004000100001&Ing=en Consultado el 17 julio de 2016.

68 Atienza, A. Lossaleta, Leucemias Linfoblastica aguda (Pediatria Integral). 2012. Madrid, XIV (6): 453-46. Disponible en:
http://pediatriintegral.es/wp-content/uploads/2012/xv106/03/453-462%20leucemia-pdf

Consultado el 8 de agosto de 2014.
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El prondstico (probabilidad de recuperaciéon) puede depender de los siguientes aspectos:

TIPO DE LLA CARACTERISTICAS CLINICAS CITOGENETICA

LLA DE CELULAS B
PRECURSORAS

LLA DE CELULAS T

FAVORABLES

Edad entre 1y 9 afios

DESFAVORABLES
Edad mayor de 10 afios

Cantidad basal de linfocitos > 50.

000/mcL
Escasa respuesta al tratamiento
de induccion
Infiltracién extramedular
FAVORABLES

Buena respuesta a corticoides

FAVORABLES

t(11;22)(p13; g22), fusion
TEL/AML1
Hiperdiploidia
(>50 cromosomas)
Trisomias 4,10 y 17

DESFAVORABLES

Cromosoma Ph
Translocacion MLL

FAVORABLES
Sobreexpresion HOX11
t(11;19)
fusion MLL-ENL

PRECURSORAS DESFAVORAB.LI.ES DESFAVORABLES
Escasa respuesta inicial al
tratamiento -
Regimenes de quimioterapia de
baja intensidad
69
FAB L1, Lo Ls EN ADULTOS
Células T, Presencia de Células B, ausencia de
TIPO CELULAR ACLLA células
EDAD 1-9 afios >60 anos
Género Mujeres Hombres
Leucogltos'en el momento < 30 000/mm? > 30 000/mm?
el diagnostico
RC < 4 semanas >4 semanas
Citogenética Cariotipo normal AMEMELES ElmEENEIEEeEs |
(4;11),t(1,19), t (9;22)
Afeccion el SNC No Si
. . Célula pre-T
Inmunofenotipo Célula pre-B temprana Célula pre-B

FAB: sistema de clasificacion franco-americano-britanico, ACLLA: antigeno comun contra la
LLA. RC: Remision completa. SNC: Sistema Nervioso Central

70

69 Lissaver, Tom y Calyden, G. Texto ilustrado de pediatria. Ed. Elservier, 3° ed. Barcelona, 2009: 342-352.
70 Isakoff, Michael. Enfermedades Oncoldgicas en Dwarkin, Paul y Atguvanati, P. NMS Pediatria. Ed. Lippincott Williams y Wilkins,

5° ed. México, 2008: 373-384.
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GRUPOS DE RIESGO

Atienza expone que atendiendo a los factores prondsticos, estos grupos de pacientes

podrian dividirse en:

“‘BAJO” RIESGO: LLA de estirpe celular B, edad entre 1y 9 afios, recuento leucocitario
inicial menor de 50 x 109/L y presentar la fusién TEL-AML1 y/o hiperdiploidia
(trisomias 4, 10 y/o 17). Los pacientes que cumplen estos criterios tienen un
pronostico excelente.

RIESGO ESTANDAR: las mismas caracteristicas que el grupo de bajo riesgo pero sin
presentar las alteraciones citogenéticas (fusion TEL-AML1 o trisomias).

ALTO RIESGQO: resto de los pacientes con LLA de estirpe B y pacientes con LLA de
estirpe T.

PACIENTES DE MUY ALTO RIESGO: este grupo lo constituyen un reducido nimero
de pacientes, constituido principalmente por los enfermos que no tienen una buena
respuesta a la quimioterapia, no alcanzando la remision completa tras la induccion o
manteniendo cifras de EMR elevadas durante el tratamiento.

LACTANTES: la Leucemia en el lactante (ninos menores de un afio), por su peor
prondstico, se considera un grupo de riesgo aparte. La supervivencia libre de
enfermedad y la supervivencia global son del 46.4% y 53.8%, respectivamente, a los
5 anos. El trasplante de progenitores hematopoyéticos se ha demostrado como una
buena alternativa terapéutica en la leucemia del lactante, sobre todo en aquellos
pacientes de maximo riesgo (menores de 6 meses, con reordenamiento MLL y/o con

hiperleucositosis al diagnostico).”"

2.1.11 APOYO NUTRICIONAL EN EL NINO CON LLA

Penaloza, Gutiérrez y Garcia ostentan que en el nifio con cancer, el estado nutricional se

ve rapida y gravemente afectado tanto por el propio padecimiento como por el tratamiento

71 Atienza, A. Lossaleta, Leucemias Linfoblastica aguda (Pediatria Integral). 2012. Madrid, XIV (6): 453-46. Disponible en:
http://pediatriintegral.es/wp-content/uploads/2012/xv106/03/453-462%20leucemia-pdf

Consultado el 8 de agosto de 2014.
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oncoldgico, lo que condiciona retraso en el crecimiento y en el desarrollo del sistema
inmunitario, ademas es importante tratar de mantener un adecuado estado nutricio del
nifo para que soporte un tratamiento tumoral agresivo (Anexo 8 Riesgo de desnutricién

en diferentes neoplasias).

FACTORES QUE AFECTAN EL ESTADO NUTRICIONAL

e ALTERACIONES DEL METABOLISMO INTERMEDIO: Proteinas (por varias razones,
la ingestidn de proteinas esta disminuida y frecuentemente el crecimiento de la
neoplasia ocurre a expensas del nitrogeno del propio paciente, por lo que la
degradacion de proteina esta aumentada), Hidratos de carbono (las alteraciones que
se pueden observar son multiples como la hipoglucemia, acidosis lactica, tolerancia a
la glucosa disminuida, etc.; la pérdida de peso y el incremento del metabolismo basal
pueden hallarse directamente al aumento de la gluconeogénesis y de la actividad del
ciclo de Cori) y Lipidos (hay movilizacion y reduccién en la reserva de lipidos, lo que
clinicamente se presenta como hiperlipidemia, ademas de existir factores lipoliticos
circulantes).

o ANOREXIA: Estd determinada por el propio proceso tumoral, Quimioterapia,
Radioterapia, infecciones recurrentes y por diversos factores psicologicos.

e |INFECCIONES: Las infecciones intercurrentes ademas de originar anorexia, son
procesos hipercatabdlicos que aumentan los requerimientos nutricios del nifio.

¢ TRASTORNOS GASTROINTESTINALES: Estos se presentan por el proceso tumoral,
o bien son secundarios al tratamiento y se registran nauseas y vomitos, mucositis,
disgeusia, anosmia, xerostomia, malabsorcion intestinal y procesos oclusivos.

e ALTERACIONES PSICOLOGICAS: El ambiente hospitalario y el tipo de alimentacion
que se ofrece favorecen la anorexia y la ingestién alimentaria escasa, ademas de que
con frecuencia se presentan nauseas y vomitos por le recuerdo de las aplicaciones
previas de Quimioterapia.

e TRATAMIENTOS ANTINEOPLASICOS: La QT tiene efectos sobre el tubo digestivo.

El uso de esteroides incrementa el cortisol enddégeno y los requerimientos de
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aminoacidos. La RT origina anorexia, vomitos y resequedad de la mucosa oral,
mucositis, disfagia y enteritis, diarrea y mala absorcion.

o ANEMIA: Es habitual hallar deficiencia de hierro en nifios con cancer por trastornos
hemorragénicos y trastornos en la incorporacion del hierro al eritron secundarios a la
QT.

o DANO RENAL: Con frecuencia, la Quimioterapia produce trastorno renal con pérdida

de aminoacidos y minerales en la orina.”

2.1.12 EL NINO EN ESTADO TERMINAL

Mahoney indica que los antepasados habian aprendido la leccion de que muchas veces
es imposible curar y hay que limitarse al consuelo y apoyo del enfermo; esa leccién
parece que se ha olvidado con la soberbia de la civilizacion técnica. Actualmente la
muerte sigue siendo un tema tabu, en la sociedad aun existe el miedo de hablar de ella.
Cuando de alguna forma se hace patente su presencia, la respuesta o actitud ante ella

se acostumbra a ser de rechazo, temor, disimulo y aislamiento.

El cuidado de nifios con enfermedades terminales y el consuelo de sus familiares es una
de las situaciones mas dificiles en la practica de la enfermeria. Los hospitales suelen
estar mas preparados para atender la patologia, diagnosticarla y tratarla que para cuidar
al enfermo. No obstante el profesional de enfermeria debe prestar la companfiia y ayuda
necesaria al nifo en estado terminal y a su familia para que éstos puedan superar el
estrés, ansiedad y soledad que surgen durante el inicio del final de una vida. Se
menosprecia la importancia que para el enfermo tiene el sujetar su mano, el tocar su
hombro, el colocar bien su almohada, el secar su frente o el simplemente estar
acompanandolo, escuchandolo. Es imprescindible la presencia fisica del profesional de

enfermeria junto al nifio y su familia hasta el momento del fallecimiento.

72 Pefaloza S., Jesus, Gutiérrez, A., J. y Garcia C. Apoyo nutricio en el nifio con cancer. Ed. Interamericana-McGraw Hill. 3% ed.
Medellin, 2011: 270-283
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La etapa final de la enfermedad terminal viene marcada por un deterioro muy importante
del estado general, siendo una caracteristica fundamental el gran impacto emocional que
provoca sobre la familia y el equipo terapéutico. A menudo, es la primera vez que la
familia del nifio se enfrenta a la muerte. En estos momentos es especialmente importante
redefinir los objetivos terapéuticos, tendiendo a emplear menos medios técnicos y
prestando mas apoyo psicologico y humano al nifio y su familia.”® Masera expresa que
los niflos con cancer saben que la curacion es solo el primer paso a la supervivencia,
pero en el momento de dar cuidados paliativos o de fase terminal, existe un gran impacto
emocional debido a que no es una muerte natural. Segun los modelos de la psicologia
evolutiva la edad en la que el nifio adquiere el concepto de muerte es alrededor de los 9
anos. Es cuando es capaz de entender su irreversibilidad, su universalidad, su causalidad
y también del concepto de finitud. Se realiza esta estratificacion de acuerdo con el

concepto de muerte segun la etapa evolutiva del nifio:

CONCEPTO DE MUERTE SEGUN LA EDAD EVOLUTIVA

EDADES SIGNIFICADO

De 0O a2 | La muerte no es un concepto real ni formal, se percibe como separacion o
afnos abandono. Hay protesta y desesperacion ante la interrupcién en el cuidado.

El nifio desarrolla su pensamiento prelégico: creencias magicas y egocéntricas. La

De3 a6 . ) , b :
A0S muerte es reversible o temporal. Se percibe como castigo, el nifio puede sentirse
responsable de ella.
El nifio desarrolla un pensamiento légico. El concepto de muerte va tomando una
De 7 a gradqal Consgiepc_ia de irreversibilidaq y_de final, pero por enfermedad especifica
11 afios | © herida no biolégica. La muerte en si misma (especifica de él mismo o de un ser

querido) es dificil de comprender. Ya existe un razonamiento concreto y una
capacidad de establecer relaciones causa—efecto.

El nifo ya tiene un pensamiento abstracto con un razonamiento filoséfico de la
muerte. Comprende que es irreversible, universal e inevitable. Todo el mundo
>12 afnos | (incluso uno mismo) va a morir, tarde o temprano. Aunque la propia muerte se
percibe muy lejana, hay un periodo critico de aceptacion. Se tiene miedo a lo que
puede pasar antes de la muerte.

74

73 Mahoney, Donald. Leucemia Linfoblastica Aguda en Crocetti, Michael y Barone, Michael. Oski Compendio de pediatria. Mc Graw
Hill Interamericana, 2° ed. México, 2006: 470-473.

74 Masera, J. J. y cols. Recomendaciones para la atencién de nifios terminales con cancer. Documento del Comité de trabajo sobre
Aspectos Psicosociales de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica (SIOP): asistencia al nifio terminal con céncer. Med
Pediatr Oncol, 33 (1999), pp. 395-398
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El tratamiento de los niflos con cancer incluye un acercamiento multidisciplinario,
fundamental en todas las fases del tratamiento y especialmente en la fase paliativa.

Como se menciona anteriormente, el diagnodstico de cancer produce un impacto que
genera multiples reacciones emocionales y sociales. La informacién cobra especial
importancia desde el momento del diagndstico. Y, dependiendo de como sea esa
informacion, tanto el nifio como la familia aprenden a manejar sus capacidades y sus

propios recursos internos y externos.

En el caso de que la enfermedad progrese y se agoten las diferentes estrategias de
tratamiento, comienzan a surgir cuestiones y dudas acerca del futuro que les espera. En
esos momentos pueden aparecer problemas en la comunicacién entre la familia, el nifo
y el equipo sanitario. Puede que ocurran situaciones como el desvio de las miradas,
disminucién del contacto fisico y el lenguaje volverse intrincado, simple. La percepcién
de estas actitudes en el paciente puede ocasionar un estado de aislamiento, silencio y
mutismo, que no se debe confundir con una adecuada adaptacion a la fase de su
enfermedad. En la familia, este vacio de palabra origina dificultades para expresar sus
emociones, y se convierte en un intento de no hacer frente a la muerte y asi proteger a
su hijo. La intervencion desde el equipo multidisciplinario debe tratar de evitar este tipo
de respuestas y comportamientos ante algo tan prioritario en este momento como es la

comunicacion.

La informacién que se les proporciona debe ajustarse a la capacidad de comprension y
edad del nifio. Conocer al paciente ayudara a controlar su nivel de ansiedad. Los nifios
expresan sus miedos y preocupaciones mediante el llanto, el juego, la actuacion, el dibujo,
formulan de forma reiterada preguntas simples, ignoran a los demas, buscan informacion,
redactan cartas, etc. En general, una atmésfera de comunicacion abierta permite que el
nifio agonizante exprese sus miedos y deseos de formas muy diversas. Hay nifios que
demandan informacién para reducir su ansiedad, sin embargo, otros la rechazan, evitan
hacer preguntas y muestran angustia. De ahi la importancia de respetar su voluntad e ir

dando respuesta a medida que el nifio lo necesita.
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Facilitar la comunicacion va a permitir sin duda reducir la angustia, la incertidumbre y el
miedo que produce la sensacion de pérdida de control y autonomia. Ademas se puede
mejorar las relaciones intrafamiliares y brindar herramientas para que la familia aprenda
a manejar sus capacidades asi como sus propios recursos internos y externos, y ayudar

asi a una mejor preparacion para la pérdida.

Los nifios enfermos con cancer en fase terminal son conscientes de su situacion y saben
que se encuentran proximos a la muerte. A menudo alcanzan a entender lo que esto
significa como resultado de su experiencia con la enfermedad y el tratamiento, aunque
su manera de entenderla no sea igual a la de los adultos. A pesar de que la mayor parte
sabe que se muere, no todos han podido hablarlo con sus allegados y éstos les informan

a un nivel superficial.”

@ EL PROCESO DE MORIR

La muerte de un nifio es una de las experiencias mas dolorosas que existe para unos
padres. Este acontecimiento invierte, de alguna manera, el orden natural de la vida, en el
que los padres esperan y aspiran ver crecer a su hijo hasta la edad adulta. La muerte de
los adultos esta aceptada en la cultura e incluso para algunas situaciones existe un
término especifico para designarlas. El término viudo expresa la pérdida del conyuge; el
de huérfano sirve para designar al nifo que ha perdido a sus padres. Es llamativo que no
existe un término en las lenguas (espafol, inglés, aleman) para expresar la situacion

permanente de pérdida de un hijo.

Los ninos alcanzan un entendimiento de los conceptos de enfermedad y muerte, en
diferentes etapas, a través de un proceso personal que depende de su nivel evolutivo y
madurez cognitiva, mas que de su edad cronoldgica, como se mencion6 anteriormente.

El conocimiento maduro del concepto de muerte depende de las habilidades cognitivas

75 Masera, J. J. y cols. Recomendaciones para la atencion de nifios terminales con cancer. Documento del Comité de trabajo sobre
Aspectos Psicosociales de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica (SIOP): asistencia al nifio terminal con cancer. Med

Pediatr Oncol, 33 (1999), pp. 395-398
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del nifio, de las experiencias previas y de factores socioculturales, asi como de las
actitudes de sus padres hacia la muerte y su capacidad para hablar abiertamente sobre
ella. Las experiencias de otras muertes en el entorno familiar o social del nifio contribuyen

a que éste vaya elaborando un concepto de la muerte.

Cuando se habla con un nifio sobre su propia muerte, se debe tener en cuenta: la
experiencia de enfermedad y el nivel de desarrollo del nifio, la vivencia y el grado de
comprension de otras muertes que haya conocido, las creencias culturales y religiosas
de la familia sobre la muerte, los recursos del nifio en el afrontamiento de situaciones de
dolor y tristeza y las circunstancias esperables en las que va a acontecer su fallecimiento.
La observacion de nifios con enfermedades graves ha demostrado que muchos
adquieren considerable informacion sobre su enfermedad, incluyendo la posibilidad de
su propio fallecimiento, aunque no se les haya dicho nada. El hecho es que los nifios
enfermos y sus hermanos son, normalmente, conscientes de su propia situacion. Para
poder hablar de la muerte con un nifo hay que adaptarse a él y establecer diferentes vias
de comunicacion, tanto de orden verbal como no verbal. Hay que ayudar a los nifios a
hablar de sus sentimientos de furia, temor, tristeza, aislamiento o culpabilidad o a
expresarlos a través del dibujo, los juegos, el arte o la musica. Los nifios pueden guardar
silencio con el objetivo de proteger a sus padres, experimentando al mismo tiempo el
aislamiento de aquellos a quien mas necesitan. Las insinuaciones del nifio para hablar

de su situacion pueden ser muy sutiles.

La comprensién de un nifio enfermo es una cuestiéon todavia mas compleja; puesto que,
la mayoria de las veces, se ignora como percibe su enfermedad, qué atribuciones hace
acerca de sus trastornos y de las pruebas diagndsticas a las que es sometido, cual es la
intensidad del dolor y de los sufrimientos que padece, qué expectativas tiene respecto a
su curacion y coémo vive las relaciones con sus padres, modeladas por el sufrimiento de
ambos. La vida de la familia se estructura y organiza en torno al cuidado del nifio, supone
a veces cambios (o pérdida) de trabajo y de domicilio; la vida social de los padres se ve
condicionada, pues el cuidado continuado exige presencia y dedicacion casi

permanentes y en ocasiones, los hermanos pasan a un segundo lugar y padecen un
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cierto grado de abandono por parte de los padres. El estudio de la repercusion de la
enfermedad sobre la familia implica conocer las distintas fases de la enfermedad, sus
efectos en el funcionamiento familiar, los recursos de que dispone la familia para afrontar
estos cambios vy, finalmente, las ayudas que, en cada momento, deben ofrecer los
profesionales de la salud. Cuando la muerte es la evolucién natural de una enfermedad
ya conocida, a menudo el nifio, la familia y el equipo asistencial han contemplado ya la
muerte como posibilidad. Esto proporciona un tiempo para forjar un duelo anticipado y
prepararse a la muerte. El conocimiento anticipado de la muerte ayuda al propio paciente
a prepararse para el acontecimiento y le da la oportunidad de despedirse de los suyos.
La familia puede organizarse para estar junto al nifio en los ultimos momentos y opinar
sobre la oportunidad de las medidas instauradas y el lugar mas adecuado para el

fallecimiento.”®

2.1.13 INTERVENCIONES DEL LICENCIADO EN ENFERMERIA

La enfermera es quien conoce y sigue dia a dia durante el periodo en que el nifio
permanece hospitalizado, su responsabilidad es importante, ella acompana a la familia a
integrar este proceso. Debe comprobar que han entendido el diagnédstico y tratamiento,
resolviendo las dudas que surjan, reforzar los estados positivos y acompafar a la familia
en todo el proceso. Enfermeria debe ser competente en identificar los factores que
permiten establecer el nivel de estrés a los que estan sometidos los nifios y asi planificar

los cuidados y el soporte para el nifio y su familia

Otro aspecto importante es el evitar y reducir del riesgo de infeccidén debido al debido al
potencial de sepsis en relacion a episodio de neutropenia o infeccion que acompafa
generalmente a la patologia oncolégica es necesario una observacion y un control
contante de los signos y sintomas que acompafan a la patologia, el control del dolor y

prever el riesgo de deterioro de la nutricidén y la hidratacién.

78 |sakoff, Michael. Enfermedades Oncoldgicas en Dwarkin, Paul y Atguvanati, P. NMS Pediatria. Ed. Lippincott Williams y Wilkins, 5°
ed. México, 2008: 373-384.
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El nifio con Leucemia Linfoblastica Aguda tiene las misma necesidades para que el resto
de los demas nifio, debemos ayudar a resolver estas para que el nifio tenga una vida lo

mas normal posible.

CUIDADOS EN LA NEUTROPENIA

e Toma de biometria hematica completa

¢ Recuento diferencial de leucocitos

e Aislamiento protector para el nifio el numero absoluto de leucocitos es menor de
1000/mm3

e Informar a padres del nifio y todo el personal que interactue con el nifio y pedirle
el lavado meticuloso de manos antes y después de entrar a la habitacion donde
esta aislado el paciente.

e Trasfundir plasmas frescos congelados y concentrados plaquetarios segun se
indiquen

e Controlar periddicamente presion sanguinea, frecuencia cardiaca, temperatura y
frecuencia respiratoria

e Vigilancia y control de signos y sintomas de infeccion

e Valorar los signos y sintomas de hipertermia.

e Vigilar el estado de conciencia, observar si presenta convulsiones

¢ Eliminar frutas y verduras frescas de la dieta en pacientes con neutropenia

e Educar al nifio y familia sobre los signos y sintomas de infeccion, y sobre la

importancia del aislamiento 77

CUIDADOS EN EVENTOS HEMORRAGICOS

e Monitorizar funciones vitales, especialmente presién arterial y frecuencia cardiaca

o Valorar los sistemas organicos para detectar evidencia de hemorragias

7 Doenges, Marilyn E, Planes de cuidados de enfermeria. Ed. Mc-Graw-Hill 72 ed., México, 2008: 205-209
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e Observar la piel para detectar signos de hemorragias como petequias, equimosis,
purpura, palidez, hemorragias macroscopica, exudacion Examinar con cuidado la
bica y mucosas del paladar y las encias, la esclerética, la nariz, los oidos, la uretra,
vagina y recto

e Si el recuento de plaquetas es bajo o las encias sangran, utilizar pinceles de limén
y glicerina en lugar de cepillo de dientes

e Observar todos los puntos de puncion y heridas por si estan enrojecidos o
inflamados en busca de posible infeccién.

e Evitar administrar inyecciones IM a pacientes con plaquetas bajas, ya que una
hemorragia en el musculo puede constituir una complicacién.

e Auscultar pulmones para determinar si hay estertores, sibilancias, y estridor, asi
como si hay evidencias de disnea, taquipnea, cianosis, hemoptisis y dolor en térax

e En caso de hemorragia, quitar la ropa de cama manchada, gasas, etc. Tan pronto
como sea posible y hacer una estimacién de la pérdida hematica

e Medir liquidos administrados y eliminados, observar si hay edema periférico y
oliguria

o Vigilar datos de melena, hematuria, hemoptisis, hematemesis

¢ Vigilar cambios en el estado mental

e Vigilar recuento plaquetario, hemoglobina, tiempo parcial de protrombina y
productos de degradacién de fibrinbgeno vy fibrina

e Reposo absoluto evitando movimientos bruscos

e Transfusiones de plaquetas segun se indiquen

e Evaluacién de los medicamentos que puedan alterar la produccién y la funcién de
las plaquetas

e Manejar cuidadosamente catéteres y drenajes de succion para no irritar mucosas

ya sensibles 78

78 Mejorada G., Sonia; Romero O., Mario, et. al. Conocimiento sobre la diferencia entre el diagnéstico enfermero y problema
interdependiente. Revista de Enfermeria Instituto Mexicano del Seguro Social. México D.F. 2013. pp.- 63-67
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CUIDADOS EN LAS TRANSFUSIONES

¢ |dentificar positivamente el tipo y grupo del donador y el receptor en las etiqueta y
en el expediente del nifio

e Buscar indicios de reaccion a la trasfusibn como escalofrios, irritacion, prurito,
fiebre, cefalea, dolor, dificultad para respirar

e Vigilar datos de sobrecarga circulatoria, si es necesario se maneja bomba de
infusidn para regular el flujo

e Tomar signos antes, durante y al final de las transfusiones para establecer datos
de referencia y alguna posible alteracion

e Detectar signos de aprehension , ya que puede ser signo de émbolos aéreos o
electrolitos alterados, sobre todo en los nifio cuyo estado amerite transfusiones
frecuentes

e Averiguar si ha sido sometido a transfusiones previas. Si la historia es positiva,
preguntar como se sinti6 antes y después del procedimiento, si tuvo alguna
reaccion adversa...etc.

e Si es la primera vez que se le administra una transfusion, explicar las
caracteristicas del procedimiento o sintomas subjetivos de la reaccion adversa,
cefaleas, escalofrios, etc...

e Seleccionar un catéter o aguja de calibre grueso, con el fin de evitar fendmenos
hemoliticos.

e Si el nifio presenta algun signo de reaccion, suspender la transfusion y comenzar
con goteo de solucion salina para mantener permeable la via venosa a fin de seguir
teniendo acceso a la circulacion, avisar al médico, vigilar signos vitales cada
quince minutos o segun se indique el tipo y la gravedad de la reaccion y realizar

registros de incidencias’

79 Ball, Jane y Bindler, R. Enfermeria pediatrica. Ed. Pearson. Madrid, 2008: 838-891.
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CUIDADOS EN LESIONES CUTANEAS

e Mantener la integridad de la piel y tejidos

¢ Vigilar deficiencias nutricionales

e Realizar cambios posturales cada dos horas

¢ |dentificar lesiones o ulceras derivadas de la neoplasia

e Mantener una adecuada hidratacion

e Observar frecuentemente la venoclisis o catéter puerto durante la aplicacion de
Quimioterapia

e Vigilar datos de extravasacion durante la aplicacion de Quimioterapia

e Prevencion de ulceras por presion

e Realizar masaje suave, sin provocar dolor en las zonas de mas riesgo, ya que
favorece la circulacion y la relajacion

e Tomar nota de los cambios en la piel y membranas mucosas

e Ensefar al paciente/familia a cuidar el sitio de la incisiones o heridas, incluyendo

signos y sintomas de infeccion®

CUIDADOS EN LA ALOPECIA

e Explicar al nifio y a su familia las causas por la pérdida de cabello, o el
adelgazamiento que puede aparecer después de algunas formas de radioterapia
y el empleo de agentes quimioterapéuticos

e Ayudar al nifio a que supere la pérdida de cabello y su imagen corporal

e Prevenir traumatismos del cuero cabelludo

e Sugerir al nifo y a sus padres formas que lo ayudan a adaptarse a la caida de
cabello

e Lubricar el cuero cabelludo con unguentos que contengan vitaminas Ay D

o Explicarle al paciente que el crecimiento del cabello por lo general comienzo al

termino del tratamiento

80 Ball, Jane y Bindler, R. Enfermeria pediatrica. Ed. Pearson. Madrid, 2008: 838-891.
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Ayude al nifio a planear el uso de una peluca, un pafuelo o un sombrero antes de
la caida, para mejorar su autoimagen

En caso de alopecia leve, la hipotermia del cuero cabelludo puede retrasar la caida
del cabello.

Indicar al nifio que utilice champus neutros y cepillos suaves y que se cepille el

cabello que aun conserva con cuidado para reducir la pérdida®’

CUIDADOS EN EL DOLOR

Valorar el dolor y las molestias: sitio, caracteristicas, frecuencia, duracion, etc.
Considerar el dolor como parte sustancial del examen fisico

Ministracion de medicamento de acuerdo a tratamiento y escalera de analgesia
segun se indique

Valorar factores que contribuyen al dolor como miedo, fatiga, ira, etc.

Ensenar estrategias para aliviar el dolor y molestias, como relajacion, distraccion,
estimulacion cutanea

Disminucion de la angustia

Considerar el impacto de factores como la familia, la asistencia sanitaria y el
ambiente en el dolor del nifio

Emplear una escala de dolor que sea sencilla y apropiada tanto para el nivel de
desarrollo del nifio como para el contexto cultural en el que se aplica

Valorar la eficacia del tratamiento del dolor a intervalos regulares

Modificar el plan de tratamiento segun sea necesario hasta que se logre aliviar o

minimizar el dolor del nifio®?

CUIDADOS EN LA FATIGA

Aliviar el dolor

81 Kolb E., Anders y Gorlick, R. Leucemias en Mc Inerny, Thomas, Tratado de pediatria Tomo Il. Ed. Médica Panamericana, Madrid,
2011: 2410-2445.

82 Plancarte Ricardo y Jorge Guajardo. Manejo intervencionista del dolor crénico. Revista Digital Universitaria 10 de abril 2006
Volumen 7 Numero 4 En internet: http://www.revista.unam.mx/vol.7/num4/art32/abr_art32.pdf Consultado el 9 de Octubre de 2015
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e Valorar fuentes de incomodidad

e Proporcionar estrategias para facilitar la comodidad

e Valorar las alteraciones de liquidos y electrolitos, ya que contribuyen a la
transmision nerviosa alterando la funcién muscular

¢ Planificar periodos de descanso

e Ayudar en las actividades diarias

e Modificar u omitir ciertas rutinas que no son esenciales para la comodidad del

nifo83

CUIDADOS EN LA QUIMIOTERAPIA Y OTROS FARMACOS ADMINISTRADOS.

CATEGORIA DEL , ,
MEDICAMENTO CUIDADOS DE ENFERMERIA ESPECIFICOS

Usar las mismas precauciones al administrar Vincristina
Usar como diluyente solo agua inyectable
Observar si hay cambio en la frecuencia o ritmos cardiacos

Administrar una dosis de prueba antes de dar la dosis
terapéutica

2. Estar preparado a la reaccién alérgica en especial durante
las primeras dosis.

Adriamicina
(Doxorrubicina): Antibidtico

= WN -

Bleomicina: Antibidtico

Carmustina: (BICNU) 1. Evitar la extravasacion
Clorambucilo: Sustancia 1. Los efectos secundarios pueden ocurrir por altas dosis
Alquilante (nausea, vomito, diarrea, mielosupresion)
1. Valora la funcién renal antes de la administracion
2. Conservar la hidratacion antes del tratamiento y durante

este.

Administrar antiemético

Estar preparado a la reaccion alérgica

Pedir a los padres que refieran signos de pérdida auditiva o

neurotoxicidad

1. Para prevenir la exposicién de la vejiga a irritantes quimicos,
conservar, conservar la hidratacion abundante durante 48
horas y después de la dosis semanal y en forma sucesiva
cuando se da todos los dias. Hacer que el nifno vacie la
vejiga a menudo después de administrar e medicamento
incluyendo por lo menos una vez en la noche

2. Proteger al nifios contra infecciones

Cisplatino

aosw

Ciclofosfamida: Sustancia
Alquilante

83 Plancarte Ricardo y Jorge Guajardo. Manejo intervencionista del dolor crénico. Revista Digital Universitaria 10 de abril 2006
Volumen 7 NUumero 4 En internet: http://www.revista.unam.mx/vol.7/num4/art32/abr_art32.pdf Consultado el 9 de Octubre de 2015
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Clorhidrato de Citarabina:

Prever la ndusea y vomito grave durante la administracién o
poco después

. o . 2. Puede requerir pre medicacion con antieméticos
Antimetabolito; Antagonista x : ;
co 3. Proteger al nifio contra infecciones
de Pirimidinas . L
4. No penetrar 2 veces en la ampolleta para a administraciéon
intracraneal
. 1. Se usa con cuidado en nifos con trastorno de la funcion
Dacarbazina renal
L 0 1. Usar la mismas precauciones al administrar este
Daunorrubicina: Antibiotico . . NN
medicamento al igual que la Vincristina
1. Observar si hay reaccion de hipersensibilidad. Tener a
disposicién la adrenalina y equipo de reanimacion
L-Asparaginasa: Enzima 2. Observar si hay confusion, irritabilidad, convulsiones y otros
signos neurolégicos
3. No sacudir ampolleta
Lomustina: CCNU 1. Adrplnlstrarse'cuatro horas después de las comidas con
estomago vacio
1. Tener cuidado al mezclar el medicamento: usar anteojos o
. protectores oculares. Enjuagar de inmediato la piel si la
Mecloretamina (mostaza s
) ) . solucioén la toca.
nitrogenada): Sustancia 2 Usar i di q s de | |
Alquilante . Usar inme iatamente lespues de la mezca
3. Verificar la permeabilidad del tubo IV antes de Ia
administracion e inyectar con cuidado.
6-Mercaptopurina: 1. A dosis debera reducirse a un tercio de la dosis ordinaria si
Antimetabolito, antagonista el nifio recibe también alopurinol, pues este medicamento
de Purinas inhibe la degradacién de la 6-Mercaptopurina
1. Evitar los efectos secundarios de irritacibn meningea
durante la inyeccién intratecal al diluir el medicamento en
vehiculo sin preservativo, llevarlo a la temperatura ambiente
Metotrexato: Antimetabolito, y filtrarlo a través de un filtro de 0.22 milimicras
Antagonista del Acido
Félico 2. No penetrar dos veces en la ampolleta para administracion
intratecal.
3. Evitar el uso de salicilatos y sulfamidas, que aumentan la
toxicidad del Metotrexato
Prednisona: 1. Evitar la ingestion excesiva de sodio
. oy 2. Observar si hay datos de hemorragia gastrointestinal
Adrenocorticosteroide . .
3. Proteger ante infeccion
1. Los depresores de sistema nervioso central (Fenotiacinas y
Procarbacina Barbituricos) aumentan os sintomas en SNC
2. Actia como inhibidor de la MAO: deben evitarse los
patomiméticos
1. Usar agujas diferentes para extraer e inyectar el
medicamento. Verificar la permeabilidad del tubo IV por
o . lavado con solucién salina antes de la inyeccion. Inyectar
Vincristina: Alcaloide de la . : . o .
Vi con cuidado observando si hay signos de infiltracion
inca . . ) ,
2. Observar si hay estrefimiento; referir este trastorno con

prontitud. Conservar al nifo bien hidratado. Administrar
laxantes o ablandadores de las heces segun se prescriba
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Modificar las actividades apropiadamente si ocurre debilidad
en las manos, piernas, pies o si el nifio se fatiga con
facilidad

Prepara al nifo y padres para posibilidad de entumecimiento
y hormigueo de dedos de manos y pies.

Vinblastina: Alcaloide
vegetal

Mismas que en el caso de la Vincristina

84

e Conocer los quimioterapicos y sus efectos secundarios, que permiten lograr

remisiones en ninos

e Acatar estrictamente las técnicas de lavado de manos.

e Instruir a los padres para prepararse para los cuidados en el hogar

e Buscar signos de infeccion, en particular en membranas mucosas y ulceraciones

de la piel derivadas de procedimientos.

¢ Proporcionar cuidados sintomaticos a nifilos que presentan efectos secundarios de

la Quimioterapia (QT)

¢ Observar la posibilidad de afeccién del sistema nervioso central

e |Informar de cambios en la conducta o la personalidad: nausea y vomitos

persistentes, cefalea, letargo, irritabilidad, vértigos, ataxia, convulsiones o

alteracién de la conciencia 8

CUIDADOS EN EL ESTADO NUTRICIONAL

e Vigilar si aparecen signos de acidosis lactica y alteraciones en la glicemia, mas su

prevencion.

e Vigilar el peso, balance hidrico, y parametros bioquimicos ha de ser constantes

¢ Vigilar la funcion renal, hepatica y las concentraciones de lipidos

e Ministrar antieméticos y corticoesteroides antes de la aplicacion de Quimioterapia

e Hidratacion adecuada de a la aplicacién de Quimioterapia

e Realizar colutorios con bicarbonato de sodio para prevenir al estomatitis

e Colocacion de sonda nasogastrica si se requiere

84 Eble O., Rosanne L. Leucemia en Otto, Shirley E. Enfermeria Oncolégica. Ed. Harcourt Brace, 3° ed. Madrid, 1999: 289-300.
85 Ball, Jane y Bindler, R. Enfermeria pediatrica. Ed. Pearson. Madrid, 2008: 838-891
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Vigilar calidad y cantidad de remanente gastrico

Administrar dieta enteral o nutricion parenteral

Detectar precozmente hemorragias digestivas: observar la aparicion de pozos café
Realizar lavados gastricos cuando se observen pozo de color café

Vigilar tolerancia a dieta

Tener en cuenta las preferencias alimentarias del paciente cuando sea posible.88

CUIDADOS EN EL ESTADO EMOCIONAL

Evitar comentarios médicos en la proximidad del paciente

Aclarar con el médico y los padres que es lo que se le va a decir al nifio y que sus
deseos sean respetados

Animar y ayudar a la familia a participar en los cuidados

Ofrecer al nifio juguetes aptos y estimular actividades apropiadas para su edad,
que puedan encauzar sus emociones, temores y preocupaciones

Comprobar y anotar el mejor método para preparar al nifio para las exploraciones
y los analisis

Si el nifo el vuelve irritable y exigente, permanecer en calma e intentar anticipare
a sus necesidades, pero mostrarse firme a la hora de llevar a cabo las
exploraciones necesarias

Animar a los padres y al niio a comentar sus temores y preocupaciones y
ayudarles a hacer planes futuros pero realistas

Establecer una relacién de confianza con la familia y el nifo

Explicar todo los procedimientos y analisis cuidadosamente e intentar anticiparse
a su necesidades para evitar frustraciones y malentendidos asegurarse que los
padre entienden las prescripciones meédicas para el seguimiento del tratamiento
Ayudar a los padres a afrontar la angustia anticipatoria asi como los demas

miembros de la familia®”

8 Pefialoza S., Jesus, Gutiérrez, A., J. y Garcia C. Apoyo nutricio en el nifio con cancer. Ed. Interamericana-McGraw Hill. 32 ed.
Medellin, 2011: 270-283

87 |sakoff, Michael. Enfermedades Oncoldgicas en Dwarkin, Paul y Atguvanati, P. NMS Pediatria. Ed. Lippincott Williams y Wilkins, 5°
ed. México, 2008: 373-384.
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CUIDADOS ESPIRITUALES Y EN ETAPA TERMINAL

e Estar abierto a los sentimientos del nifio en relacién con la enfermedad y la muerte

e Observar y escuchar empaticamente la comunicacién del nifo

e Crear una atmosfera de aceptacion y no de critica

o Favorecer la expresion de los miedos y las preocupaciones

e Ensefar al nifio y a su familia a enfrentarse a los problema

e Favorecer la manifestacion verbal de los sentimientos y percepciones

e Ser sensible y transmitir compasién y proporcionar cuidado con actitud de
humildad y emplear el tacto, segun sea apropiado

¢ Individualizar el caso y conocer sus experiencias concretas, pues el sufrimiento
depende de las prioridades, preocupaciones, recursos y valores de la persona

¢ Inducir la aceptacion de la propia enfermedad cuando se aproxima la curacion
posterior. Con ello, el enfermo integra la enfermedad o su sufrimiento, y a partir de
ahi, comenzar a dar un valor positivo a la situacion

¢ Ayuda al nifio y a su familia a conseguir el equilibrio a través de sus creencias

e Facilitar el crecimiento de la capacidad del nifio y su familia para identificar,
comunicarse y evocar la fuente de significado, propdsito, consuelo, fuerza y
esperanza en su vida

e La familia puede organizarse para estar junto al nifio en los ultimos momentos y
opinar sobre la oportunidad de las medidas instauradas y el lugar mas adecuado
para el fallecimiento

e Tratar con dignidad y respeto conservando su intimidad independientemente de

su capacidad fisica o intelectual®®

88 Masera, J. J. y cols. Recomendaciones para la atencién de nifios terminales con cancer. Documento del Comité de trabajo sobre
Aspectos Psicosociales de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica (SIOP): asistencia al nifio terminal con cancer. Med
Pediatr Oncol, 33 (1999), pp. 395-398
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3 3. METODOLOGIA

3.1 VARIABLES E INDICADORES

3.1.1 DEPENDIENTE

Cuidados de Enfermeria a Nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda.

3.1.2 DEFINICION OPERACIONAL: LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA

La palabra Leucemia viene del latin cientifico tardio leukemia o leukaemia, palabra que
se integra de dos raices griegas, leukos, “blanco” y haima, “sangre”, ademas el sufijo —
ia, en este caso para indicar una condicion patoldgica: literalmente cierta enfermedad de
la sangre, donde las células blancas o leucocitos se encuentran en una proporcién

anormalmente alta por lo cual la palabra leucemia significa “sangre blanca”.8?

La Leucemia Linfoblastica Aguda (LLA), es una enfermedad que se caracteriza por una
proliferacion desordenada de células inmaduras de la linea linfoide (blastos) que surgen
de la célula madre en la medula ésea. El crecimiento desordenado de las células blancas

en la médula 6sea, bloquea el desarrollo normal de las células rojas y plaquetas.

La Leucemia Linfoblastica Aguda es una neoplasia de células precursoras (linfoblastos)
comprometidas a un linaje, ya sea B o T, con afeccién a medula 6sea y/o sangre

periférica.®®

89 Garcia B., Marta y Badell, S. Leucemia en la infancia, signos de alerta. Espafia, 2012:1-7. Disponible en:
http://apps.elservie.es./watermark/ctl_serviet? 10&pident articulo=80000654&pident usuario=0&pcontactid=&pident revista=51%ty
=14&accion=L&origen=apccontinuada&web=www.apcontinuada.com&lan=es&fichero=v10n1a554pdf001.pdf Consultado el 8 de
agosto de 2014.

90 . Castillo M., lo Daiela y cols. Calidad de vida en nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda durante la induccion a la remision
mediante el PedsQL Cancer Module®©. Bol. Med. Hosp. Infant. Mex. [Revista en Internet]. 2009 Oct; 66 (5): 410-418. Disponible en:
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3.2 TIPO Y DISENO DE LA TESINA

3.2.1 TIPO DE TESINA

El tipo de la investigacion documental que se realiza es descriptiva, analitica, transversal,

diagndstica y propositiva.

Es descriptiva porque se describe el comportamiento de la variable Cuidados de

Enfermeria a Nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda.

Es analitica ya que para estudiar las variables Cuidados de Enfermeria a nifos con

Leucemia Linfoblastica Aguda fue necesario descomponerla en sus indicadores basicos.

Es transversal porque esta investigacion documental se hizo en un unico periodo de

tiempo, y no hubo revision de expedientes de los meses de enero a septiembre de 2015.

Es diagndstica porque se realizd6 un diagnostico situacional de la variable a fin de
proponer y proporcionar una atencidén de calidad e integral a los nifios con Leucemia

Linfoblastica Aguda.

Es propositiva porque esta Tesina propone sentar las bases de lo que implica el deber
ser de los cuidados del Licenciado en Enfermeria en niflos con Leucemia Linfoblastica

Aguda

http://www.scielo.org.mx/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1665-11462009000500003&Ing=es. Consultado el 3 de abril de 2015
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® MODELO DE RELACION DE INFLUENCIA DE LA VARIABLE

CUIDADOS EN LA NEUTROPENIA

CUIDADOS EN EVENTOS HEMORRAGICOS

CUIDADOS EN LAS TRANSFUSIONES

CUIDADOS EN LAS LESIONES CUTANEAS

CUIDADOS EN LAALOPECIA

CUIDADOS EN EL DOLOR

CUIDADOS EN LA FATIGA

CUIDADOS EN LA QUIMIOTERAPIAY OTROS
FARMACOS ADMINISTRADOS

CUIDADOS EN EL ESTADO NUTRICIONAL

CUIDADOS EN EL ESTADO EMOCIONAL

CUIDADOS ESPIRITUALES Y EN LA ETAPA
TERMINAL

3.2.2 DISENO DE LA TESINA

El disefio de esta investigacion documental se ha realizado atendiendo los siguientes
aspectos:

e Asistencia a un seminario- taller de la elaboracion de Tesinas en las instalaciones

de la Escuela Nacional de Enfermeria y Obstetricia de la UNAM.
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e Busqueda de una problematica de una investigacion documental relacionada con
una patologia médica a fin de proponer los cuidados que el profesional de
Enfermeria debe realizar.

e Elaboracion de los objetivos de la Tesina asi como la del Marco Tedrico,
conceptual y referencial con relacion a la Leucemia Linfoblastica Aguda.

e Asistencia a la biblioteca en varias ocasiones para elaborar el Marco Tedrico,
conceptual y referencial de la Leucemia Linfoblastica Aguda en nifos.

e Busqueda de indicadores de las variables de Cuidados de Enfermeria en nifios

con Leucemia Linfoblastica Aguda.

3.3 TECNICAS DE INVESTIGACION UTILIZADAS

3.3.1 FICHAS DE TRABAJO

Mediante las fichas de trabajo ha sido posible recopilar toda informacién para elaborar el
Marco Teodrico. En cada ficha se anot6 el marco tedrico, conceptual y referencial, de tal
forma que con las fichas se fue posible clasificar y ordenar el pensamiento de los autores

y las vivencias propias de la atencion de nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda.

3.3.2 OBSERVACION
Mediante esta técnica se pudo visualizar la importante participacion que tiene el
Licenciado en Enfermeria en la atencién de Nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda en

el Instituto Nacional de Cancerologia, México, D.F. Se realizé una observacion no
participante en el servicio Hemato-oncologia de 2 semanas en junio de 2015.
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o3 4. CONCLUSIONES

El cancer ademas de ser una enfermedad que amenaza la vida es una patologia que
simboliza lo desconocido, lo peligroso, sufrimiento, dolor, culpa, caos y ansiedad.
Cuando la persona que padece el cancer es un nifo, todas estas reacciones emocionales

pueden ser mas intensas.

Las caracteristicas esenciales que distinguen la célula cancerosa de la normal son su
capacidad para reproducirse sin control, invadir los tejidos sanos, propagarse a lugares
distintos del cuerpo y destruir al huésped. Entender los principios del cancer constituye
la base esencial del cuidado enfermero a una persona de cancer, y en especial a un nifo

y a su familia.

Hoy en dia, tanto la incidencia como la predominancia del cancer pediatrico estan en
ascenso siendo la leucemia el cancer mas frecuente en el nifio, y en su tipo, la Leucemia
Linfoblastica Aguda. Pero la esperanza de curacion es real en muchos tipos de cancer
en la actualidad y el tiempo de supervivencia es mayor, teniendo en cuenta que cada nifio

responde de manera diferente a su enfermedad y al tratamiento

Los cuidados de enfermeria en los nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda deben tener
la madurez profesional y personal, valor del equipo asi como la capacidad de planificar,
prever y adelantarse a las complicaciones; junto con la capacidad de obtener una visién
global de la situacion pero a través de un plan de accién individualizado fijando las
prioridades diarias y garantizar continuidad en la atencién, para potencializar la
intervencién de la familia y acompaniar al nifio durante su proceso y la toma de decisiones

compartidas.
Se puede concluir al enunciar el logro de los objetivos de esta Tesina al analizar los

Cuidados del Licenciado en Enfermeria en Nifios con Leucemia Linfoblastica Aguda,

pudiendo demostrar la importante participacion que tiene el profesional de Enfermeria en
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los cuidados que brinda al nifio con LLA. Dado que la Leucemia Linfoblastica Aguda es
el cancer con mas incidencia en la poblacion infantil, es indispensable que el Licenciado
en Enfermeria atienda, cuide y acompafie desde el momento del diagndstico y sus
implicaciones hasta las fases de duelo del nifio y su familia mejorando la calidad y
dignidad de vida de los nifios con cancer y de sus familias. Se reconoce que los nifios y
sus padres reaccionan de diversas maneras, en funcidbn de su personalidad, sus
experiencias pasadas y su percepcion de la enfermedad. Por lo que es importante
conocerlos a ellos y a sus familias, sus creencias acerca de la vida y de la muerte y saber
cuales son sus fuentes de apoyo emocional. Este enfoque es central en el concepto de

cuidado.

Enfermeria debe facilitar el acercamiento de los padres a su quehacer y a lo que el
profesional enfermero se ha planteado como objetivo final de sus cuidados. Los nifios
con LLA y sus familias tienen necesidades y problemas que van mas alla de lo
estrictamente médico. Estos problemas requieren de la utilizacion de multiples fuentes
de cuidado y apoyo. En la medida en que el Licenciado en Enfermeria asuma el cuidado
de una forma mas amplia y humana, y se acerque a la comprension de sus pacientes
como seres humanos distintos y con una historia de vida unica, podran fortalecer al
cuidador y a los nifos. Logrando asi identificar los aspectos del cuidado brindado por
Enfermeria percibidos, desde una perspectiva humanistica, contribuyendo no sélo al
mejoramiento del hacer profesional sino también al de la calidad de vida de este grupo

de pacientes.

Desde la ensefanza relacionada con la promocion y prevencion de la salud, el
diagndstico, el tratamiento, el seguimiento, la intensidad y la complejidad de los cuidados
de Enfermeria determinaran las implicaciones para el desarrollo profesional de
Enfermeria con el objetivo de proveer calidad de vida al paciente y su familia o entorno
relacional, respondiendo a sus necesidades y desarrollando asi, las funciones asistencia,

docencia, gestion e investigacion.
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ANEXO 1
COMPARACION ENTRE EL PROCESO
DE DIFERENCIACION CELULAR
NORMAL Y DE LEUCEMIA
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En el proceso de diferenciacidn y maduracion normal de las células sanguineas (parte superior), los pre-
cursores mas inmaduros se autorrenuevan y dan origen a celulas menos indiferenciadas que temminan
produciendo glébulos rojos, globulos blancos v plaguetas, En la leucemia (parte inferior), las células tu-
morales (gue derivan de una Onica celula), tienen una ventaja proliferativa que les permite acumularse
y <=desplazars= el resto de las células hematopoyéticas normales,
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ANEXO 2
PROCESO DE MADURACION DE
DIVERSAS LINEAS DE CFLULAS
SANGUINEAS ORIGINADAS A
PARTIR DE LAS CFALULAS
GERMINALES

Puede imaginarse gue el cuerpo
tiene 3 depdsitos de células sangui-
neas.

El primero esta conformado por las
celulas germinales pluripotenciales
de la medula dsea, la forma maés
primitiva de las células sanguineas
a partir dee las cuales se originan
todas las demas, Esté depdsifo es
responsable de generar nuevas ce-
lulas para satisfacer los requisitos
corporales durante |a vida de una
persona.

El segundo depdsito de celulas esta
formado por los precursores de las
eritrocitos, plaguetas, granulocitos
v linfocitos, &gui las células se dife-
renciang/ maduran., Se encuentran
en una fase blastica del desarrollg,
no pueden funcionar como células
maduras , pero pueden pasar por gl
proceso de mitosis. ¥ conforme las
celulas se dividen, se diferencian
permitiendoles realizar salo funcio-
nes especificas,

Cuando las precursores del segundo
deposito maduran, son liberados
hacia la circulacion periferia, que es
el tercer depdsito. Las celulas ma-
duras circulantes ya no pueden en-
trar en fase mitotica v deben ser
reemplazadas al final de su periodo
de vida Las celulas sanguineas ma-
duras son liberadas de la meéedula
osea en respuesta a las necesidades
organicas,

iinn

En laleucemia, los factores gue con-
trolan el proceso ordenado de dife-
renciacion y maduracion de la célu-
las sanguineas estan ausentes. Esta
falta de regulacion detiene el proce-
50 de maduracion de |a linea celular
especifica, la cual prolifera y se acu-
mula en la médula dsea, dando u-
gar a un amontonamiento de las
celulas normales en la médula. Esto
altera la produccion y el funciona-
miento de las lineas celulares nor-
males F con el iempao, la medula es
reemplazada por células leucemicas
gue =& liberan hacia la circulacion,
o también pueden invadir los drga-
nos corporales,

DEPOSITO |
DEPOSITO II
DEPOSITO 11l




ANEXO 3
TRANSFORMA CION DE UNA
CHRLULA LFUCEMICA

mMuchas veces sobre la base de una predisposicidn genética, el estimulo carcinogénico induciria cambios

en el DN formando un clon patolégico (C&lula amarilla). Muevos estimulos carcinogénicos yv/o la inesta-

bilidad del clon terminarian produciendo nueyos cambios geneticos que finalizarian en la transformacion

leucémica del clon patoldgico (Célula roja). Este clon leucémico tiene ventaja proliferativa sobre las célu-
las sanguineas narmales v acabaria desplazando la hemopaoyesis normal.
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ANEXO 4
SIGNOS DE ALERTA

LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA

ANEMIA: Se presenta en un 80% de los casos. Se
presenta con valores de hemoglobina de <10 g/dl.
La anemia es normocitica, normocromica e hiporre-
generativa, pues se asocia a una cifra de reticuloci-
tos baja.

TROMBOCITOPEHNIA: Presente en un 80% de las
LLA. Hahitualmente no existe riego de hemorragia
hasta gue las plagueta descienden por debajo de
2000/

LEUCOCITOSIS: Aproximadamente el 50% de lo
nifios con LLA tienen mas de 10 000 leucocitosip al
diagndstico, y un 10% tendran mas de 50 000/,

HIPEREOSINOFILIA: Hallazgo comiin en la formula
leucocitaria

RADIOGRAFiA SIMPLE: Puede mostrar osteopenia
difusa en el 44% de los casos con Leucemia Linfo-
blastica Aguda. También se puede encontrar pre-
sencia de lesiones osteoliticas, bandas metafi-
siarias transversas radiotransparentes y osteos-
clerosis.

GAMMAGRAFiA OSE A: Puede mostrar hipercapta-
cion en huesos largos, pehvis y columna.

RESONANCIA MAGNETIC A: En los huesos infiltra-

dos muestra una sefial hipointensa en las secuen-

cias en T1 con normalidad de las secuencias en T2

y ausencia de realce tras la administracion de con-
traste.

ECOGRAFiA ABDOMINAL: Puede poner en rele-
vancia la presencia de hepatomegalia, y/o espleno-
megalia ¥ de aumento de tamafio de uno o de am-
bos rifiones, indicativo de infiltracion de dichos
drganos por la enfermedad tumoral,
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ANEXO 5
PROCESO DE DESTRUCCION DE
CELULAS LEUCEMICAS POR PARTE
DE AGENTE QUIMIOTERAPICOS

NUMERO DE CELULAS TUMORALES
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Los farmacos utilizados en quimioterapia (QT) destruyen un porcentaje de celulas leucémicas (no al
100%), por lo gue se precisan varios ciclos para reducir al minimo al tumor, La QT es mas activa sobre las
celulas en crecimiento, porlo que afecta mas a los tejidos normales que también tienen una replicacion
rapida: pelo, mucosa digestiva y células sanguineas.




__ FARMACOS UTILIZADOS EN LA QUIMIOTERAPIA
CLASEYTIPO | ; *

ALQUILANTES
+ Alquil sulfonato
« Derivado de etilenimina
« Sal metalica
« Mostaza nitrogenada

« Nitrosourea
+ Triazeno-imidazol-carboxamida

ANTIMETABOLITOS
« Antifolatos
¢ Analogos de purinas

¢ Analogos de pirimidinas

PRODUCTOS NATURALES
« Antibioticos

s Enzimas . .
« Estabilizador de polimeros de microtibulos
« Inhibidor de la mitosis

« Inhibidores de la topoisomerasall
« Inhibidores de la topoisomerasa ll

HORMONAS Y ANTAGONISTAS HORMON ALES
¢ Andrdgeno
« Antagonista androgénico
« Inhibidor de la aromatasa

« Corticoesteroide

¢ Estrogeno

« Antagonista de receptores de GNRH

« Inhibicidn de la liberacion de hormonas poli
eptidicas

+ Progestageno

« Modulador selectivo de receptores estrogé-

hicos (antagonista estrogenico)

« Analogo de la somatostatina
+ Hormonas tiroideas

DIRIGIDAS PARA DIAN AS MOLECULARES
« Inhibidor de cinasas dependientes de ciclina

FARMACOS

+ Busulfano

+ T—otepa (trietilenotiofosforamida)

« Carboplatino, cisplatino, oxaliplatino

+ Bendamustina, clorambucilo, ciclofosfami-

da,estramustina, itosfamida, mecloretamina,
melfalan

» Carmustina, lomustina, estreptozocina
« Dacarbazina, temozolamida

+ Metotrexato, permefred, pralatrexato

e Cladribina, fludarahina, Mercaptopurina,
netarabina, pentistatina, { ioguanina

» Azacitidina, capecitahina, Citarabina,

# Bleomicina, dactinomicina, Daunorrubicina,
Doxorubicina , epirubicina, idarubicina, mi-
tomicina, mitoxantrona, valrubicina

» Asparaginasa

+ Cabazitaxel, docetazel, paclitaxel

= Eribulina, jxabepilona, vinblastina, vincristi-
na, vindesina, vinorelhina

» Irinotecan, topotecan

« Etopdsido, tenipdsido

+ Fuoximesterona y otros
+ Bicalutamida, flutamida, nilutamida

+ Aminoglutetimida, anastrozol, letrozol, exe-
mestano

» Dexametasona, prednisona,

« Dietilestibestrol

» Degarelix

* Buserelina, leuprolina, triptorelina

o Octredtida

+ Acetato de megestrol, acetato de medroxi-
progesterona

. Fuhrestrarrt, raloxifeno, tamoxifeno, toremi-
eno

» Octredtida

* Levotiroxina

» Flavopiridol
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ANEXO 7
PROCESO DE TRASPLANTE DE
MIDULA OSEA

Eltrasplante de médula dsea consiste en la infusian intravenosa de progenitores hemopoyéticos para res-

tablecer la funcidn medular en un paciente con médula dsea dafiada o defectuosa,

El procedimiento consiste en:

o Administracidn de una dosis elevada de quimioterapia/radioterapia con el objetivo de eliminar la enfer-
medad tumoral y producir la inmunosupresion necesaria para que las cdlulas del donante injerten (en el
trasplante alogénico). Sinembargo, esto conlleva tamhbién la destruccion de la médula dsea.

e Para evitar que el paciente fallezca de una aplasia (descenso importante de globulos rojos, blancos v pla-
guetas), se le suministrara una cantidad de células madre (de un donante o suyas) para la repoblacidn de

la médula destruiida,

-

RECONSTITUCION
ACONDICIONAMIENTO )
HEMOPOYETI CA

909090 0:-0:0°90-0:-0-90-0
TIPOS DE TRASPLANTE DE PROGENIT ORE S HEMOP OYETICOS

* Autdlogo : los progenitores se extraen del propio paciente
# Alogénico: losprogenitores se extraen deun donante sano

SEGUN DE OMIEN SE EXTRAGNLOS PROGENITORES |~ -Familiar: generaimente el hesrmano es un donante HLA-idéntico
-Hofamiliar &l donanteno es consanguineo del receptor.

# Singénico: &l donante esun gemelo univitelino

= Médula dsea: la extraccion se realiza en quirdfano, bajo aneste-
SEGUN DEDONDE 5E EXTRACAN 105 PROGENITORES  Sia general, mediante mditiples punciones en las crestas iliacas
* Sangre periférica tras la movilizacione una maquina de cikaféresis

« HLA idéntico: igualdad para los loci del sistema HLA A, B ¥
DRE1. En los trasplantes de donante Alogénico no familiar (o no
SEGINEL GRADODE DENTIDAD ENTREDONANTEY E:Tparmtadu} la identidad para los loci C, DQB1 ¥ DRE3 parece
RECEPTOR (EN L0S 2 06ENICOS) mejorar losresultados
* HLA: con disparidades en algunos de los loci del sisteama HLA
(generalmente A,B o DREB1)

» Acondicionamiento mieloablativo: se trata de destruir la médula
o0sea del receptor e inmunosuprimirle lo suficiente para que

) acepte el njerto del donante
SEGUNEL MPODE A'.‘WM!MW EMALEADD e Acondicionamiento no mieloablativo: se persigue inmunosupri-
{ENLOS AL OGENIC05) mir lo suficiente al receptor, con silo una destruccion parcial de
la médula 0sea de éste, con &l objetivo de que acepte el njerto
del donante con la menor toxicidad posible (se denominan tam-

bién <<minialotrasplantes>>)
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ANEXO B
RIESGO DE DESNUTRICION EN
DIFERENTES NEOPLASIAS.

LEUCEMIA AGUDA LINFOBLASTICA CON
BUEN PRONOSTICO

TUMORES SOLIDOS NO METASTASICOS

NEOPLASIAS EN ESTADIO AVYANZADO EN
REMISION CON TRATAMIE NTO DE
MANTENIMIENTO

TUMOR DE WILMS EN ESTADIOS I Y IV

NEUROBLASTOMA EN ESTADIOS 1Y IV

RABDOMIOSARCOMA PELVICO Y TUMOR
DE EWING

LINFOMA NO HODKING QUE ALTERE

FUNCIONES GASTROINTESTINALES

LEUCEMIA AGUDA NO LINFOBLASTICA

MEDULOBLASTOMA
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3 6. GLOSARIO DE TERMINOS

e ADENOPATIA. Enfermedad o inflamacién de los ganglios, especialmente de los
linfaticos. Crecen en procesos infecciosos, ya sean virales o bacterianos, por
proliferacion local de linfocitos 0 macréfagos, benignos o malignos, por infiltracion por
células cancerosas o por trastornos lipidicos.

e AGAMMAGLOBULINEMIA CONGENITA. Llamada también agammaglobulinemia de
Bruton, es una inmunodeficiencia heredada que afecta a personas incapaces de
producir anticuerpos, o las proteinas que forman la gammaglobulina o la fraccién de
inmunoglobulina del plasma sanguineo.

e ANTIGENO. Es una molécula capaz de producir una respuesta del sistema inmune
adaptativo mediante la activacién de linfocitos.

e GEMELO DICIGOTICO. Producto doble del mismo embarazo, desarrollado a partir
de dos ovulos liberados simultdneamente por el ovario y fertilizados a la vez. Pueden
ser del mismo o de distinto sexo y tienen una diferente constitucion fisica y genética,
ademas sus placentas y membranas (amnios y corion) son diferentes y separadas.

e GEMELO MONOCIGOTICO. Dos descendientes de un mismo embarazo que se
desarrollan a partir de un solo 6vulo fertilizado que se divide en dos mitades iguales
en la fase de division precoz del desarrollo embrionario, originando fetos separados.
Son del mismo sexo, tienen la misma constitucion genética, poseen el mismo grupo
sanguineo y se parecen extraordinariamente entre si en cuanto a sus caracteristicas
fisicas, psicologicas y mentales. Pueden poseer placentas y membranas compartidas
o separadas segun el momento del desarrollo en el que se produjo la division.

¢ HEMATOPOYESIS. Proceso de formacién y maduracién de los componentes
celulares de la sangre, como eritrocitos, leucocitos y plaquetas, a partir de un
precursor celular comun e indiferenciado conocido como célula madre
hematopoyética pluripotencial, o simplemente hemocitoblasto.

¢ HEMOCITOBLASTOS. Célula tronco hematopoyética pluripotente de la médula 6sea,

de origen mesenquimatosa, y que, por su parte, forma todos los elementos figurados
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de la sangre. Los hemocitoblastos al dividirse, producen células hijas, que es la réplica
de la célula-madre, y otras que se diferencian en los microambientes del tejido
medular o bajo la influencia de mediadores quimicos, para especializarse en la
produccion de determinado tipo de célula sanguinea.

HIPERDIPLOIDIA. Se entiende por la presencia en el cariotipo de las células
leucémicas de 47 a 65 cromosomas, y alta hiperdiploidia definida por 51 a 65
cromosomas.

HIPODIPLOIDIA. Se entiende por la cantidad de cromosomas menor que los 46
normales.

INMUNOFENOTIPO LINFOCITARIO. Son marcadores genéticos y hacen referencia
a los CD (closter differenciation) o grupos de diferenciacién cumpliendo cada uno con
una funcién especifica.

LEUCEMOGENESIS. De leucemia; y del griego genesis, engendrar se define como
el comienzo, desarrollo o progresion de la leucemia.

NEOPLASIA. Es la multiplicacion y desarrollo anormal de células y tejido nuevo, ajeno
en funcionalidad y naturaleza al tejido circundante normal. Antes de la proliferacién
de éstas células anormales, hay una displasia (proliferacion de células normales, pero
inmaduras), lo cual es una antesala a este crecimiento del tejido anormal. Si la
neoplasia es la multiplicacion de células anormales, el tejido nuevo anormal que
resulta de ello se llama neoplasma. Si el crecimiento persiste, da lugar a un tumor, el
cual puede ser benigno o maligno.

NEUROFIBROMATOSIS. Trastorno genético caracterizado por cambios del
desarrollo en el sistema nervioso, los musculos, los huesos y la piel, y que se expresa
a simple vista por formacién de tumores blandos pediculados mudltiples
(neurofiboromas) distribuidos por todo el cuerpo y acompafados de areas de
pigmentacién (manchas color café).

NEUTROPENIA. Reduccion en el nimero absoluto de neutrofilos en la circulaciéon de
sangre. La condicion puede ser aguda o croénica, y se considera lo mas a menudo
posible como resultado de desordenes autoinmunes, de tratamientos de quimioterapia
o de reacciones adversas por farmacos, aunque pueda también ser visto como parte

de sindromes congénitos de la neutropenia.
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ONCOGEN. Gen que participa en el crecimiento de las células normales pero su
forma ha tenido una mutacién (cambio). Los oncogenes pueden hacer crecer las
células cancerosas. Las mutaciones de los genes que se convierten en oncogenes
pueden ser heredadas o pueden resultar de la exposicion a sustancias del ambiente
que causan cancer.

PLOIDIA. Indica la cantidad de cromosomas que tiene una célula.

POLIMORFISMO. Se indica para nombrar a la existencia de distintos alelos de un
mismo gen, lo que implica cambios en la secuencia genética.

TOPOISOMERASA. Enzima nuclear encargada de mantener la estructura terciaria
del ADN durante todo el ciclo vital, siendo la encargada del enrollamiento y
desenrollamiento de las hebras de ADN durante la sintesis, la replicacion, la
condensacion y descondensacion, etc.

TRANSLOCACION. Ocurre cuando los brazos de dos cromosomas distintos se unen
como consecuencia de fendmenos de recombinacion no homoéloga. Esto puede dar
lugar a que dos genes, en principio distales en el genoma, entren en proximidad fisica
de forma que uno de ellos pueda controlar la expresién del otro o incluso que se
fusionen dando lugar a un gen hibrido con propiedades oncogénicas.
TROMBOCITOPENIA. Es la disminucién del nimero de plaquetas sanguineas. Es la
disminucién de la cantidad de plaquetas circulantes en el torrente sanguineo por
debajo de los niveles normales. En términos generales los valores normales se ubican
entre 150.000 por mm cubico y 450.000 por mm cubico (Plaguetas por cada milimetro

cubico).
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