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1. INTRODUCCION
Se estima que aproximadamente el 50% de las afecciones oncologicas en
pediatria corresponde a tumores solidos; de estos, alrededor del 20% se localizan
en el abdomen. (18) Los tumores pancreaticos en nifios y adolescentes son poco
frecuentes, su prondstico es favorable en relacion a los pacientes adultos. Las
variedades histologicas mas frecuentes son los tumores epiteliales exocrinos y
endocrinos, tumores no epiteliales y tumores de pancreas secundarios,
perteneciendo a un grupo heterogéneo de tumores malignos y benignos. (1) Estos
son responsables de menos del 0.2% de todas las muertes relacionadas con
cancer en la infancia. (2) Los tumores neuroendocrinos son un grupo de
neoplasias de baja incidencia y prevalencia del que no se cuenta con un registro
estadistico en la poblacion mexicana.(17) En los reportes internacionales se
reporta una incidencia de 0.75 casos por cada 100,000 nifios y adolescentes al
afno. La mayoria son benignos o de bajo grado de malignidad, localizandose
menos del 2% en pancreas. (16) El tumor pseudopapilar, es el tumor benigno de
mayor presentacion en el grupo de tumores benignos del pancreas. (2) Los
tumores pancreaticos malignos en pacientes pediatricos son pancreatoblastoma,
carcinoma de células acinares, carcinomas indiferenciados, tumor solido
pseudopapilar, tumores endocrinos, sarcomas y linfomas. Sin embargo, por
presentar una baja incidencia en la edad pediatrica, el conocimiento de la
incidencia, fisiopatogenia y tratamiento es aun muy limitado.(1). La informacion
con la que se cuenta actualmente de epidemiologia y prondstico de tumores
pancreaticos malignos en pacientes pediatricos es basada en reporte de casos y
series de casos institucionales. El pancreatoblastoma es considerado el tumor
pancreatico mas frecuente durante la primera década de la vida. Sin embargo el
tumor sdélido pseudopapilar es mas frecuente durante la segunda década de la
vida. La heterogenicidad de abordajes quirdrgicos y falta de protocolos
estandarizados de quimioterapia, resulta en la poca comprension de los tumores

pancreaticos en pacientes pediatricos (2).



2. ANTECEDENTES

2.1 DEFINICION

Los tumores del pancreas en nifos pueden clasificarse segun su origen en
epiteliales y no epiteliales, siendo estos ultimos infrecuentes. Los tumores

epiteliales pueden clasificarse a su vez en tumores exocrinos y endocrinos.

Linfoma (Burkitt)

Sarcoma (rabdomiosarcoma)

Quistes dermoides
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Tabla 1.

Dentro de los tumores exocrinos del pancreas, el pancreatoblastoma es el mas
frecuente en menores de 10 afos. Se han reportado casos descritos en fetos,
asociados a Sindrome de Beckwith-Wiedemann y pocos casos en adultos. En
imagen se observa como un tumor heterogéneo, multiloculado, con tabicaciones
hiperecogénicas que realzan con el contraste. El tumor sélido pseudopapilar es
mas frecuente en nifias adolescentes y mujeres jovenes, son tumores incidentales
y Su presencia en pacientes masculinos es excepcional. También es heterogéneo,
con areas solidas y quisticas, con el rasgo particular de presentar una capsula
fibrosa y elementos hemorragicos. (3).

2.2 CUADRO CLINICO
La presentacion clinica puede ser muy diversa y puede incluir desde pacientes

asintomaticos hasta cuadros clinicos cuyos signos y sintomas sugieran la
presencia de una neoplasia maligna. Por esto siempre se debe de considerar la
posibilidad de un padecimiento maligno ante una evolucién poco habitual de un
sintoma inespecifico. (18) Los tumores pancreaticos en pacientes pediatricos se

presentan normalmente con sintomas inespecificos incluyendo dolor abdominal y



vomito. En la mayoria de las ocasiones son detectados incidentalmente en
ultrasonido secundario al abordaje por trauma u otra situacion no relacionada con
el tumor. En el caso de los tumores pancreaticos enddcrinos la clinica es
determinada por la accidon de una hormona especifica secretada por el tumor

(insulina, glucagon, gastrina o somatostina). (7)

El paraganglioma es un tumor poco frecuente, que se origina de las células de la
cresta neural en lugares extra adrenales. Es derivado de las células cromafines,
por lo que pueden ser tumores secretores de catecolaminas. Afecta
aproximadamente 1 en 2,000,000 de la poblacién general, con un 10% de a
malignidad. (7) En la poblacion pediatrica se asocia principalmente a condiciones
genéticas en el 50-80% mutaciones germinales.(14) La localizacion mas frecuente
son la cabeza, cuello de pancreas y retroperitoneo.(7) Los sintomas que se
presentan secundario a la liberacion de catecolaminas es cefalea, palpitaciones,
diaforesis, sincope, hipotension ortostatica, ansiedad, tremor y crisis hipertensivas.
Aproximadamente en 1-2% de los pacientes pediatricos que se diagnostican con
hipertension es secundario a la presencia de un tumor secretor de catecolaminas.
El diagndstico es un reto para el pediatra debido a que los sintomas son variables
y la incidencia baja. Se realiza con la sospecha y la medicion de metanefrinas
séricas y en orina encontrandose 4 veces por arriba de lo normal para la edad.
Ciertos farmacos pueden dar falsos positivos como Paracetamol, antidepresivos
triciclicos, descongestionantes por lo que deben de evitarse durante la prueba.(14)
En el insulinoma (células beta) se presenta con crisis convulsivas secundarias a
hipoglicemia. Algunas manifestaciones de tumores secretores de glucagon
(células alfa) incluyen diabetes mellitus, trombosis venosa, queilitis, estomatitis,
diarrea y rash (eritema migratorio). Los gastrinomas (células gamma) causan
hipersecrecion del acido gastrico por lo que predisponen a ulceras gastricas. Los
gastrinomas pueden ser en ocasiones parte de una Neoplasia Endocrina Multiple
(25%) o de Sindrome de Zollinger-Ellison. Los somatostinomas (células delta) o
VIPomas son extremadamente raros en paciente pediatricos, frecuentemente

estan asociados a tumores no pancreaticos por ejemplo en Neuroblastoma. (6).



3. CLASIFICACION
3.1 TUMORES ENDOCRINOS PANCREATICOS

Las células endocrinas del pancreas humano se confinan en los islotes de

Langerhans. Estos producen 4 hormonas principales:
1. Insulina en las células beta (90%)
2. Glucagon en las células alfa

3. Somatostatina y polipétido en células delta y células polipeptidicas

Los tumores pueden ser originados de células localizadas en los islotes
pancreaticos, sin embargo hay evidencia de que las células precursoras en
conductos pancreaticos o acinos también pueden dar lugar a estos tumores. En
pacientes pediatricos se ha evidenciado que se forman insulinomas y tumores

productores de péptido intestinal vasoactivo. (5)

El Insulinoma es el tumor endocrino pancreatico mas frecuente en nifios. Los
sintomas principales que presentan, son secundarios a hipoglucemia como
cefalea, mareo, diaforesis y convulsiones. Presentan la triada de Whipple:
sintomas de hipoglucemia, nivel de glucosa menor a lo normal para la edad y

resolucion de sintomas con administracion de glucosa.

Se describen frecuentemente en pacientes mayores de 4 afos, sin embargo hay
descripciones en recién nacidos. El 90% se trata de tumoraciones benignas, por lo
general son lesiones solitarias, excepto en el sindrome de Neoplasia Endocrina
Multiple tipo1 (NEM1) que pueden encontrarse insulinomas multiples. (5)

El insulinoma se diagnostica con un indice insulina: glucosa >1, siendo normal
inferior a 0.3. Es importante siempre cuantificar niveles de Peptido C de la insulina
debido a que en caso de estar ausente indica administracion exdégena de la
hormona. El método de primera eleccion para diagnostico es la Tomografia de
pancreas con cortes finos ya que identifica a mas del 50% de los tumores. La
resonancia magnética (RNM) y el ultrasonido endoscépico (USTE) ayudan a



identificar los tumores mas pequenos. Generalmente los insulinomas se
encuentran en la cola del pancreas por lo que se sugiere realizar pancreatectomia
distal.(5)

El gastrinoma pancreatico se piensa que es secundario a la produccion de
gastrina por células fetales, ya que el pancreas es la principal fuente de gastrina
en el feto y posterior al nacimiento el antro gastrico se convierte en el sitio principal
de produccion de gastrina. El sindrome de Zollinger Ellison consiste en la
hipersecrecion gastrica con enfermedad ulcerosa péptica y tumor productor de
gastrina, este normalmente localizado en pancreas. El 65% de estos tumores son
malignos y su diagnodstico es mediante la medicion de niveles de gastrina por
arriba de 500pg/ml. Por imagen se utiliza TC, RNM o USTE y su manejo es
mediante Inhibidor de bomba de protones o reseccidén quirurgica en caso de ser
posible. (5)

3.2 TUMORES EXOCRINOS PANCREATICOS

El sistema exocrino pancreatico consiste en los conductos, células centroacinares

y acinos. Los tumores que se originan en éste sistema pueden ser quisticos,

adenocarcinomas y pancreatoblastomas. (5)

o QUISTICOS
Los tumores quisticos son relativamente raros en nifios. Las dos formas
principales son las siguientes:
1. Cistoadenomas serosos: tumores multiloculados microquisticos, pequerios
y benignos.
2. Mucinosos (Cistoadenoma o Cistoadenocarcinoma): estan integrados por
quistes de mayor tamafo y contenido con material mucinoso espeso.
- Se localizan en la cola del pancreas y se pueden confundir con

seudoquistes.



- Los cistoadenomas mucinosis tienen un potencial maligno con una
velocidad de crecimiento acelerado.

Los estudios de imagen de eleccion son la TC y CPRE para determinar la

localizacion y relacidn con estructuras vasculares, érganos adyacentes y conducto

pancreatico. Debido a su potencial maligno se deben de extirpar completos,

incluyendo la capsula periquistica.(5)

o ADENOCARCINOMA Y PANCREATOBLASTOMA
El adenocarcinoma de células acinares es el mas frecuente en pacientes
pediatricos, tiende a ser menos agresivo y con mejor prondstico a comparacion de

los pacientes adultos que el mas frecuente es el adenocarcinoma ductal.

El pancreatoblastoma es una variante del adenocarcinoma, surge en la cabeza de
pancreas y representa un tumor de células ductales inmaduras. Se observa
frecuentemente en pacientes pequefios y lactantes, con una edad media de 4
afnos y raramente se presentan en la segunda década de la vida. (8)(5) Se asocia
principalmente a Sindrome de Beckwith-Wiedemann (macroglosia, onfalocele,
hipoglicemia, pancreatoblastoma) y Sindrome de Poliposis Adenomatosa Familiar.
La localizacién mas frecuente en un 50% es en la cabeza del pancreas, siguiendo
en frecuencia la cola y el cuerpo en un 25%. (8) Aproximadamente el 35%
reportado en la literatura presenta metastasis y el sitio mas frecuente es en higado
al momento del diagndstico, siguiendo en frecuencia pulmon y nodulos linfaticos.
El marcador tumoral que se encuentra elevado al diagndstico es Alfa Feto
Proteina (AFP) hasta en un 70%, alfa 1 anti-tripsina y lactato deshidrogenasa,
sobre todo cuando hay metastasis en higado. (9) La presentacion clinica mas
frecuente es dolor abdominal cronico y distension secundaria la presencia de
masa abdominal. Se debe de sospechar en todo paciente pediatrico con dolor
abdominal crénico. La piedra angular del tratamiento es la reseccion tumoral

completa asociado a quimioterapia y radioterapia, neodayuvante o adyuvante. (8)
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El tumor de Frantz es una neoplasia sdlida pseudopapilar de baja incidencia,
representando menos del 1% (0.2-2.7%) de los tumores de pancreas. Se
encuentra en los siguientes segmentos pancreaticos: cabeza y cuello (34%-35%),
cuerpo (14%-25%), cola (35%-40%). (5) Se presenta principalmente en pacientes
de sexo femenino, jovenes menores de 20 afios, no caucasicas (asiaticas y
afroamericanas), encontrandose con una relacion hombre mujer de 1:3. El cuadro
clinico es variable permanenciendo asintomatico hasta llegar a estadios
avanzados. El dolor abdominal es el sintoma mas frecuente en un 87%, masa
palpable 35%, dispepsia 26% y elevacion de amilasa sérica en el 18%. (13). El
diagndstico se realiza mediante TC como masa heterogénea grande con
presencia de capsula, observandose calcificaciones en un 30%. La presencia de
hemorragias dentro de la lesion se observa en el 70% de los casos. El tamafio
oscila entre 2-20cm, siendo mayores en el cuerpo y cola del pancreas. Su
comportamiento habitual es benigno, con crecimiento tumoral lento y en el 85% se
encuentra la lesion circunscrita al pancreas. Sin embargo en el 10-15% de los
casos presenta metastasis o tendran recurrencia del tumor. El sitio mas frecuente
de metastasis es el higado (2-42%), vena cava inferior (27%), bazo (17%), vena
porta (5%), peritoneo (42%), ganglios linfaticos (25%) y pulmon (9%). (13)
Presenta una sobrevida del 90% a 5 afios con reseccion quirurgica completa.
Incluso en caso de existir metastasis sincrdnicas, el pronodstico continua siendo
satisfactorio con el abordaje quirdrgico. La mortalidad es del 1.5%
aproximadamente encontrandose como factores del mal prondstico invasion
perineural o vascular, patron de crecimientos difuso, necrosis extensa y atipia

nuclear significativa (5).

4. TRATAMIENTO
La mayoria de los pacientes pediatricos con tumores pancreaticos se presentan
como lesiones unicas y son candidatos para manejo quirurgico. Actualmente la
piedra angular del tratamiento es la reseccion quirurgica excepto en Linfoma.(10)
En algunos casos pueden presentar ictericia secundaria obstruccion, por lo que la
colocacion de un stent para liberar el tracto Dbiliar mediante

11



colangiopancreatografia endoscropica retrograda es la primera opcion. Se
recomienda una primera intervencion mediante escision quirurgica sin requerir un
diagnodstico preoperatorio definitivo. En algunas series se ha utilizado como
técnica la pancreatectomia central laparoscépica con pancreatecticogasgrostomia
obteniendo buenos resultados en tumores que afectan el cuerpo del pancreas.
Para lesiones localizadas en la cola del pancreas, la pancreatectomia
laparoscopica distal con preservacion del bazo se prefiere a la cirugia abierta. En
lesiones benignas o de bajo grado de malignidad localizadas en la cabeza del
pancreas, la reseccion de la cabeza de pancreas con preservacion del duodeno se
ha observado tener mejores resultados en adultos y nifios refiriéndose en las

complicaciones postoperatorias, funcion pancreatica y recurrencia. (6)

En pacientes que presentan lesiones atipicas es necesario realizar biopsia
(percutanea o laparoscoépica) para asi guiar el tratamiento. En el caso de lesiones
metastasicas que impliquen el pancreas, el tratamiento (cirugia, quimioterapia y
radioterapia) esta determinada por el tipo de tumor primario. (6).

En el caso de Pancreatoblastoma la piedra angular del tratamiento es la reseccion
quirurgica completa. Esto dependera de la extensién, localizacién del tumor y la
presencia o no de metastasis. En los tumores localizados en el cuerpo y cola del
pancreas es indicacion de reseccion tumoral con o sin esplenectomia. Los
tumores localizados en la cabeza del pancreas en ocasiones se requiere realizar
pancreatoduodenectomia (Procedimiento de Whipple). Las indicaciones de terapia
neoadyuvante (quimioterapia previo a cirugia) son: tumores grandes que estén
adyacentes a grandes vasos u otros organos, presencia de metastasis o
recurrencia. Los agentes quimioterapéuticos mas usados son Cisplatino y
Doxorrobucina. El uso de radioterapia se sugiere en la literatura unicamente en

tumores irresecables. (9).

En el caso de los tumores neuroendocrinos (NET) el tratamiento consiste en
cirugia, administracion de analogos de somatostatina y quimioterapia. Siendo la

12



piedra angular la reseccion quirurgica radical. Mas del 60% de los pacientes con
presencia de NET abdominal maligno presenta metastasis hepaticas al momento
del diagndstico, por lo que la reseccion quirdrgica de las metastasis es el
tratamiento de primera eleccion. Las técnicas con ablacion local se pueden utilizar
para control de crecimiento y disminuir los sintomas secundarios al tumor. El
transplante hepatico se puede realizar en cierto grupo de pacientes que cuenten
con las siguientes caracteristicas: enfermedad hepatica diseminada sin extension
extrahepatica, pacientes jévenes con dolor o sintomas hormonales refractarios a
tratamiento sistémico o quirurgico. Mazaferro definié como criterios NET de bajo
grado, NET primario con reseccién y margenes negativos, metastasis hepatica con
parénquima menor del 50%, y enfermedad estable durante 6 meses previos al
transplante. La supervivencia reportada en la literatura en pacientes con

transplante hepatico como tratamiento de metastasis es del 36-80%.

La superviviencia a 5 afnos posterior a la reseccion quirurgica en el caso de
Pancreatoblastoma es aproximadamente de 43-80% y la mortalidad posterior a la
reseccion quirurgica realizada en un centro especializado ha disminuido
significativamente durante los afos, sin embargo la morbilidad continua en un 30-
40%. (10) (11)

Los factores histopatoldégicos asociados a mal prondstico reportados en la
literatura son tumores mayores de 5 cm, invasion perineural y vascular, metastasis

a nodos linfaticos, necrosis y alta replicacion mitotica.

5. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
Los tumores pancreaticos en pacientes pediatricos son poco frecuentes. Es
conocido en la literatura que el pancreatoblastoma es el tumor mas frecuente en
este grupo de edad, seguido de la neoplasia epitelial solida o pseudopapilar. Sin
embargo, la rareza de presentacion en pacientes pediatricos hace que el
conocimiento en la incidencia, fisiopatogenia y tratamiento de éstas sean aun muy

limitados. Debido al poco conocimiento que existe en el mundo sobre las
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neoplasias pancreaticas y que no existe un protocolo establecido de abordaje y
tratamiento resulta en una pobre comprension con impacto directo en el

prondstico a corto y largo plazo de los pacientes pediatricos.

6. OBJETIVO GENERAL
Evaluar la experiencia en el Instituto Nacional de Pediatria, en base a la
epidemiologia, abordaje, tratamiento y prondstico de menores de 18 afos con
tumores pancreaticos durante el periodo del afio 2008 al 2018.

7. OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Conocer la epidemiologia y resultados obtenidos en pacientes pediatricos
con tumores pancreaticos dentro del Instituto Nacional de Pediatria.

2. Proponer un abordaje estandarizado de las neoplasias pancreaticas en
menores de edad.

3. Desarrollar un protocolo de diagndstico y atencion para pacientes
pediatricos con tumores de pancreas que optimice los resultados.

4. Sensibilizar a los médicos (generales y pediatras) de primer y segundo
contacto sobre las neoplasias pancreaticas, para favorecer la deteccién

oportuna y reducir la morbilidad asociada al tratamiento de los mismos.

8. JUSTIFICACION
Los tumores pancreaticos son neoplasias raras en la poblacion pediatrica. La
presentacion clinica es muy variable, e incluye desde sintomas generales en el
que predomina el dolor abdominal, vomito o sensacién de plenitud, hasta incluso,
diagnostico incidental secundario a trauma abdominal. Es necesario sensibilizar a
los médicos de primer contacto ya que la intervencion quirdrgica temprana impacta
directamente en el pronodstico de los pacientes. La falta de protocolos
estandarizados, explica las diferencias de resultados reflejados en la literatura

internacional.
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9. MATERIAL Y METODOS

. Diseno del estudio

Consiste en un estudio de tipo observacional, retrospectivo y descriptivo.

. Universo del estudio

Pacientes del servicio de Cirugia Oncoldgica Pediatrica en el Instituo
Nacional de Pediatria que cuenten con el diagndstico de Tumor de
Pancreas. Que se encuentren en seguimiento o hayan llevado tratamiento
durante el periodo del 2008 al 2018.

. Criterios de inclusion:

Todos los expedientes con diagnostico de Tumor de Pancreas que se
hayan diagnosticado en el periodo del 2008 al 2018 en el servicio de
Cirugia Oncoldgica pediatrica, en el Instituto Nacional de Pediatria.

. Criterios de exclusion:

Expedientes que no cuenten con el diagndstico histopatolégico de tumor de
pancreas.

Expedientes que no cuenten con las variables establecidas para el analisis
estadistico.

Expedientes que estén incompletos.

Expedientes que se hayan diagnosticado en otra institucion y no contemos
con el estudio histopatologico en el Instituto Nacional de Pediatria.

. Criterios de eliminacion:

No aplica en este estudio

. Seleccion de sujetos:

Se seleccionaran expedientes de pacientes menores de 18 afos de edad,
que cuenten con diagnostico histopatolégico de tumor de pancreas.
Deberan encontrarse en tratamiento o seguimiento por el servicio de
Cirugia Oncologica del Instituto Nacional de Pediatria en el periodo del
2008 al 2018.

15



10. TABLA DE VARIABLES

SEXO

EDAD

ANTECEDENTE

HEREDOFAMILIAR:
- ONCOLOGICO

S

- PARENTESCO
DE PRIMER

GRADO

ANTECEDENTES
PERSONALES
PATOLOGICOS

- Oncolégico

Identidad  sexual
de los seres vivos
que hace
distincion entre
femenino y
masculino.

Tiempo que ha
vivido una persona
u otro ser vivo

contando desde su

nacimiento.
Registro de
relaciones entre

los miembros de

una familia junto

con sus
antecedentes
médicos. Pueden

incluir informacién
sobre alergias,
enfermedades,
cirugias, etc.
Informacion sobre
la salud de una
persona lo cual

permite manejar y

16

Nominal 1. FEMENINO

2. MASCULINO
Escala 0- 18 anos
Nominal 1. Sl
Nominal 2. NO

1. SI

2. NO
Nominal ONCOLOGICOS

1. Si

2. No

OTRO



- Ninguno

CUADRO CLINICO

LABORATORIOS

darle seguimiento.
Incluyen alergias,
enfermedades,
cirugias, vacunas,
etc.
Manifestaciones
clinicas, es un
contexto o marco
significativo,
definido por la
relacion entre los
signos y sintomas
que se presentan
en una
determinada
enfermedad.
Procedimiento
medico en el que
se analiza wuna
muestra de
sangre, orina u
otra sustancia del
cuerpo. Ayudan a

determinar un
diagnéstico,
planificar un

tratamiento,

verificar  si el
tratamiento es
eficaz o vigilar la

enfermedad con el

17

Nominal

Nominal

1. Si
. No

1. Dolor abdominal

2. Masa abdominal

3. Manifestaciones
gastrointestinale
S

4. Clinica de
hipoglicemia

5. Otros
(hypertension,
cefalea)

Glucosa mayor
120mgdlI

1. Si

2. No

Indice
insulina:glucagon >
1

1. Si

2. No

Peptido C elevado
1. Si

2. No

Gastrina mayor de
500pgml

1. Si



RADIOLOGIA
IMAGEN

DIAGNOSTICO
ESPECIFICO

transcurso del

tiempo.

Estudios con Ia
intencion de
generar imagenes
del interior del
cuerpo  mediante
diferentes agentes
fisicos (Rayos X,
campos
magnéticos).
Utilizados para el
diagnéstico,
prondstico y
tratamiento de una
enfermedad.

Es el resultado
que se arroja

luego de un

estudio,
evaluacioén o)
analisis sobre

determinado
ambito u objeto.
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Nominal

Cualitativa

nominal

2. No
Alfa-feto
elevado
1. Si
2. No
USG (Masa):

proteina

. SOLIDO
. QUISTICO

TAC (Masa):

1. SOLIDO
. QUISTICO

RNM (Masa):

1. SOLIDO
. QUISTICO

. Adenocarcinoma

. Carcinoma de

células acinares

3. Pancreatoblastoma

4. Tumor solido

pseudopapilar

. Tumor

neuroendocrino

6. Tumor epithelial
7. Oftro



TIEMPO DE
EVOLUCION DE
CUADRO CLINICO

AL DIAGNOSTICO
TRATAMIENTO
NEOADYUVANTE

PROCEDIMIENTO
QUIRURGICO
REALIZADO

ANESTESIA

Cuantitativa

Tratamiento que Cualitativa
se administra nominal
como primer paso

para reducir el

tamano del tumor

antes del
tratamiento
principal que
generalmente
consiste en
cirugia.
(Quimioterapia,
radioterapia y

terapia hormonal).
Parte de la

medicina que se

Cualitativo
nominal
ocupa de curar las
enfermedad,

malformaciones,

traumatismos, etc,

mediante

operaciones

manuales o]
instrumentales.

Sustancia quimica Cualitativa
que se utiliza para nominal

procedimiento
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N =

0N 2w

. 1-3meses

3-6meses

6-9 meses

Mas de 9 meses
QUIMIOTERAPIA
RADIOTERAPIA
OTRO

NINGUNO

. Pancreatectomia

parcial

. Pancreatectomia

total
Pancreatectomia

laparoscopica

. Procedimiento de

Whipple
Otro

General

1. SI

NO



RESECCION
QUIRURGICA

SANGRADO

TRANSOPERATORIO

COMPLICACIONES
QUIRURGICAS

quirurgico para
producir la
ausencia temporal

de la sensibilidad.

Operacion
quirurgica que
consiste en

separar total o
parcialmente uno o
varios dérganos o
tejidos del cuerpo.
Pérdida de
componente
sanguineo durante
un procedimiento
quirurgico.
Complicacién que
viene  provocada
de forma directa
por la técnica
quirurgica
aplicada. Algunos
ejemplos:
hemorragias,

infeccidn, absceso,
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Cualitativa

nominal

Escala

Nominal

Bloqueo

1. SI

NO
Sedacion

1. SI

-

o e e

NO

Regional
1. SI
2. NO

. Completa

Incompleta

0-250ml
250-500ml
500-750ml
mas de 750ml

. SANGRADO

2. INFECCION
3. DEHISCENCIA DE

HERIDA
REINTERVENCION
QUIRURGICA
NINGUNO



TRATAMIENTO
ADYUVANTE

RECAIDA DE

ENFERMEDAD

FECHA DE RECAIDA

SITIO DE RECAIDA

dehiscencia.
Tratamiento
adicional para el
cancer que se
administra

después del
tratamiento
primario para
disminuir el riesgo
de recaida.

Reaparicion de
una enfermedad o
de los signos vy
sintomas de una
enfermedad

después de un

periodo de
mejoria.

Fecha de
reaparicion de

signos y sintomas
de una
enfermedad

después de un

periodo de
mejoria.
Lugar anatdémico

en el que se
presenta datos de
una enfermedad

después de un
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Cualitativa

nominal

Nominal

Cuantitativa

Cualitativo

Nominal

1.
2.
3.

1.
2.

QUIMIOTERAPIA
RADIOTERAPIA
NINGUNO

Sl
NO

1-6meses

6-12 meses

12 -24 meses
Mas de 24 meses
No aplica

Pancreas
Pulmonar
Hepatico
Otro



periodo de

mejoria.
SEGUIMIENTO Y Estado de Ila Nominal 1. VIVO SIN
ESTADO ACTUAL enfermedad en el ENFERMEDAD
que se encuentra 2. VIVO CON
una persona en ENFERMEDAD
seguimiento. 3. MUERTO

11.TAMANO DE MUESTRA
Se utilizaran expedientes que cumplan con los criterios de inclusién del aho

2008 al 2018. Se llevara a cabo un muestreo por conveniencia.

12. ANALISIS ESTADISTICO

Por las variables del estudio que fueron seleccionados, se construira una
base de datos en el programa Excel; la cual posteriormente se exportara al
programa estadistico SPSS versién 21, con el cual se llevara a cabo el
analisis segun el tipo de variables y los resultados finales del estudio se
presentaran en tablas y graficas.

13.RESULTADOS

Se analizaron los pacientes con diagnostico de tumoracion de pancreas en
el periodo del 2008-2018 en el Instituto Nacional de Pediatria. El estudio
incluyd un total de 15 pacientes que contaban con los criterios de inclusion

previamente comentados.
De nuestro grupo de estudio se observo el predominio del sexo femenino,

encontrandose 11 pacientes correspondiendo al 73.3% y 4 pacientes
masculinos correspondiendo al 26.7% quedando con una relacién de 2.7:1.
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SEXO

27%

73%

FEMENINO MASCULINO

La edad de presentacion al diagnéstico fue de los 13 a 15 afos,
presentando pico de mayor frecuencia a los 14 afos (27.6%).

EDAD AL DIAGNOSTICO

16 ANOS
15 ANOS
14 ANOS
13 ANOS
11 ANOS
8 ANOS
3 ANOS
2 ANOS
0.5 ANOS

0.00% 5.00% 10.00% 15.00% 20.00% 25.00% 30.00%

EDAD AL DIAGNOSTICO

EL 20% de los pacientes presentaron antecedentes heredofamiliares
relacionados con problemas oncoldgicos.

Con respecto al cuadro clinico del total de la poblacién, se encontré que los
sintomas aislados mas frecuentes fueron los gastrointestinales en el 86.7%
en el cual predomino el dolor abdominal en un 80% y presencia de masa
abdominal en el 40%.

23



CUADRO CLINICO
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H CUADRO CLINICO

Con respecto a la evolucién del cuadro clinico se observa que el 73.3%

varia de 1-3 meses , el 13.3% de 6-9 meses y en el 6.7% el resto.

EVOLUCION DE CUADRO CLINICO AL
DIAGNOSTICO

6.70%

13.30%

6.70%

W1-3 MESES ®3-6 MESES H6-9 MESES M >9 MESES

Dentro del abordaje diagndstico con marcadores tumorales para pancreas, el 33%
de esta poblacién mostré elevacion de Péptido C, mientras que el 26.7% tenia
elevacion de AFP. Un paciente (6.7%) presentd hperglicemia (>120mg/dl).
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Por imagen, en ultrasonido el 73% de las lesiones fueron de predominio sélido y el
resto quisticas, mientras que por TAC la relacion solido/quistica fue de 80/20.
Solo a cinco pacientes se les realiz6 RMN, en quienes la relacién anterior se

mantuvo.

ESTUDIO DE IMAGEN PREDOMINIO PREDOMINIO

SOLIDO QuisTICO

ULTRASONIDO 73.3% 26.7%

TOMOGRAFIA 80% 20%
COMPUTADA

Por histologia, la neoplasia mas frecuente en este grupo fue tumor de Frantz
(solido pseudopapilar de la cola del pancreas) (46%), seguido por tumores
epiteliales (20%), Pancreatoblastoma (20%), Adenocarcinoma y Carcinoma de

Células Acinares (7%) cada uno.

DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO

“ ADENOCARCINOMA B CARCINOMA DE CELULAS ACINARES
S PANCREATOBLASTOMA HTUMOR SOLIDO PSEUDOPAPILAR
ETUMOR NEUROENDOCRINO ETUMOR EPITELIAL
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El 80% de los pacientes fue tratado con pancreatectomia parcial, 26.7% de estos

con procedimiento de Whipple. No se realizaron Pancreatectomia total ni

Laparoscépicas.

PROCEDIMIENTO QUIRURGICO

PROCEDIMIENTO QUIRURGICO

53.30%

26.70%
20%

En 66% de los pacientes se logré la reseccion quirargica completa. El 25% de los
pacientes presentdé complicaciones (Neumonia asociada a cuidados de la salud,
colecciones intrabdominales, infeccion asociada a cateter, etc), seguidas en
frecuencia por infeccion y reintervencion quirurgica (21%). El 12% de los pacientes

presento sangrado transoperatorio considerable.

COMPLICACIONES QUIRURGICAS Y
POSTQUIRURGICAS

219% 12%

O 21%
25% .

W'

SANGRADO INFECCION

DEHISCENCIA DE HERIDA QUIRURGICA ¥ REINTERVENCION QUIRURGICA

OTRAS COMPLICACIONES E NINGUNA
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El sangrado transoperatorio se reporta en la siguiente tabla.

SANGRADO TRANSOPERATORIO

50.00%
45.00%
40.00%
35.00%
30.00%
25.00%
20.00%
15.00%
10.00%

5.00%

0.00%
0-250ml 250-500ml 500-750ml >750ml

SANGRADO TRANSOPERATORIO

Como terapia adyuvante se observa que en el 26.7%, se utilizd
quimioterapia (no especificada), 20% radioterapia y 13.3% otras terapias no
especificadas.

El 13.3% present6 reacaida loco-regional de la enfermedad, con mayor
frecuencia entre 6-24 meses postquirurgicos. Pancreas e higado 6.7% cada

uno.
RECAIDA DE ENFERMEDAD

>24 MESES

12-24 MESES

6-12 MESES

1-6 MESES
0% 1% 2% 3% 4% 5% 6% 7% 8%

RECAIDA DE ENFERMEDAD
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SITIO DE RECAIDA DE ENFERMEDAD

= HEPATICO = PANCREAS = NINGUNO =

Al momento de este analisis (Mayo del 2019) 11 pacientes se encuentran curados,

dos mas vivos con enfermedad, y dos pacientes fallecieron por complicaciones.

ESTADO ACTUAL DEL PACIENTE

“ MUERTO " VIVO CON ENFERMEDAD " VIVO SIN ENFERMEDAD
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14.DISCUSION

Los tumores pancreaticos en nifios y adolescentes son poco frecuentes y
presentan un prondstico favorable en comparacion con los adultos. Son
responsables de menos del 0.2% de las muertas relacionadas con el cancer en la
poblacion pediatrica. En los reportes internacionales se reporta una incidencia de

0.75 casos por cada 100,000 nifios y adolescentes al afio. (16)

La patologia afecta con mayor frecuencia a las nifias. En nuestro estudio, el
73.3%. La distribucion por edades presenta mayor incidencia entre los 13 y 15
afnos, dependiendo del tipo de tumor. El pancreatoblastoma es el tumor
pancreatico mas frecuente durante la primera década de la vida. Sin embargo el
tumor sélido pseudopapilar es mas frecuente durante la segunda década de la
vida.(2)

La presentacion clinica puede ser muy diversa, dolor abdominal y vomito en la
mayoria de los pacientes. En nuestro estudio, el cuadro clinico con mayor
frecuencia fueron los sintomas gastrointestinales en un 86.7% con dolor
abdominal en el 80% de los casos, como parte de cuadros inespecificos. Con
evolucion de 1-3 meses. De aqui la importancia de considerar un padecimiento

maligno ante una evolucién poco habitual de un sintoma inespecifico. (18)

En el caso de los tumores pancreaticos enddcrinos la clinica es determinada por la
accidon de alguna hormona en especifico. (7) Los marcadores tumorales elevados
en nuestra poblacion muestra son Peptido C (33.3%), AFP (26.7%) (mayor
predominio en Pancreatoblastoma) y Hiperglicemia (>120mg/dl) (6.7%). EIl
paraganglioma es derivado de las células cromafines por lo que son secretores de
catecolaminas, presentado cefalea, palpitaciones, diaforesis, sincope y crisis
hipertensivas. (14). En nuestra poblacion se encuentran 2 pacientes con cuadro
clinico de cefalea e hipertensidon correlacionado en uno de ellos con diagndstico
histopatolégico de paraganglioma.
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El ultrasonido abdominal se utilizé como estudio de primera eleccion en nuestra
poblacién de estudio. Encontrandose masa heterogénea de predominio sélido
(73.3%) y quistico (26.7%). Por TAC solido (80%) y quistico (20%). De acuerdo a
lo reportado en la literatura el método de primera eleccion para diagndstico, es la
TAC de pancreas con cortes finos ya que identifica el 50% de las tumoraciones,
determina la localizacion y relacion con estructuras vasculares, &rganos
adyacentes y conducto pancreatico. La RNM y el USTE como estudios
complementarios, ya que ayudan a identificar tumores mas pequefios.(5). Las
lesiones observadas en los estudios de imagen son caracteristicas,
encontrandose como masa heterogenea grande, con capsula y calcificaciones
(30%) y hemorragias intralesionales (70%). (5)

El diagndstico histopatoldégico de predominio en nuestra poblacion fue Tumor
Solido Pseudopapilar de la cola de pancreas (Tumor de Frantz) (46%), tumor
epitelial (20%), Pancreatoblastoma (20%). EIl tumor de Frantz representa menos
del 1% de los tumores de pancreas, sin embargo en nuestra poblacién es el de
mayor frecuencia. Se presenta principalmente en pacientes de sexo femenino,

jovenes menores de 20 aios, al igual que se reporta en nuestro estudio.

La mayoria de los pacientes pediatricos con tumores pancreaticos se presentan
como lesiones unicas y son candidatos para manejo quirurgico. Actualmente la

piedra angular del tratamiento es la reseccion quirurgica excepto en Linfoma.(10)

Como tratamiento de primera eleccion fue la reseccidon tumoral mediante
pancreatectomia parcial (80%), de los cuales el 26% se realizé procedimiento de
Whipple. En algunas series se ha utilizado la pancreatectomia laparoscopica distal
con preservacion del bazo. (6) Sin embargo, no se cuenta con la suficiente
experiencia en nuestra institucion. Se realiz6 reseccidn quirurgica completa de la
tumoracion en el 66.7% e incompleta en el 33.3%. En el caso de

Pancreatoblastoma la piedra angular del tratamiento es la reseccion quirurgica
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completa. Esto dependera de la extension, localizacion del tumor y la presencia o
no de metastasis. Los tumores localizados en la cabeza del pancreas en
ocasiones se requiere realizar pancreatoduodenectomia (Procedimiento de
Whipple). (9) Como tratamiento neodayuvante se utilizO quimioterapia no
especificada y adyuvante quimioterapia y radioterapia en un paciente con
Pancreatoblastoma. Las indicaciones de terapia neoadyuvante y adyuvantes son:
tumores grandes que estén adyacentes a grandes vasos u otros érganos,

presencia de metastasis o recurrencia y tumores irresecables (9).

Las complicaciones quirurgicas y postquirurgicas relacionadas al manejo invasivo
de los pacientes, son las de mayor frecuencia (neumonia asociada a cuidados de
la salud, infeccion asociada a catéter y colecciones intrabdominales secundario a

drenajes intrabdominales, requiriendo reintervencion quirurgica).

De acuerdo a la evolucidn y seguimiento de los pacientes el 13.3% presento
reacaida de la enfermedad, entre los 6-24 meses postquirurgicos a nivel de
pancreas e higado en un 6.7%. De acuerdo a la literatura con supervivencia a 5
afnos posterior a la reseccion quirurgica del 43-80%, la cual ha ido aumentado con

los afios, sin embargo la morbilidad continia en un 30-40%. (10) (11)

15.CONCLUSIONES
Los tumores pancréaticos son neoplasias raras en la poblacién pediatrica, siendo
nuestro estudio la serie de casos mas grande. La presentacion clinica es muy
variable, con sintomas y signos muy inespecificos y con una evolucion torpida.
Esto presenta un reto para el diagnostico, por lo que siempre se debe de
considerar la posibilidad de un proceso neoplasico. La presentacion clinica de
nuestra poblacion no difiere en lo reportado en la literatura, predominando los
sintomas gastrointestinales, siendo el dolor abdominal y vémito los mas

frecuentes.
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Al inicio del abordaje diagnostico de las tumoraciones pancreaticas, la solicitud de
marcadores tumorales se debe de realizar de acuerdo a la sospecha diagndstica
(AFP, Ppetido C, HGC, Gastrina, etc). El estudio de imagen de primera eleccion
para el diagnostico de tumoracion de pancreas es la TAC, encontrandose con
mayor precision la anatomia, delimitacion y las estructuras adyacentes para una
planeacién quirurgica. En algunas ocasiones previo a esto se realiza USG
abdominal como primera valoracién. En nuestra poblacion el 100% de los
pacientes se les solicité una TC prequirurgica y en algunos casos fue necesario la
RNM como estudio complementario, encontrandose como lesidn caracteristica

una masa heterogénea de predominio sélido y con algunas lesiones quisticas.

El diagndstico histopatolégico dependera de la poblacién estudiada, siendo mas
frecuente en la primera década de la vida el Pancreatoblastoma y en la segunda
década de la vida el Tumor de Frantz. Por lo que la piedra angular del tratamiento
es la reseccion quirurgica completa, con pancreatectomia parcial o procedimiento
de Whipple. En el caso del Pancreatoblastoma o tumores muy grandes pueden
requerir terapia neoadyuvante o adyuvante de acuerdo al estadio clinico y
presencia de metastasis.

En cuanto al prondstico de los pacientes, los tumores pancreaticos son lesiones
que se comportan en su mayoria con una evolucion benigna. Sin embargo al no
hacer el diagnostico temprano, la probabilidad de presentar tumoraciones grandes

y con metastasis es alta, disminuyendo las opciones terapéuticas.

En base a lo descrito previamente, podemos concluir que las neoplasias
pancréaticas son una entidad compleja. Las caracteristicas clinicas, el abordaje
diagnostico y las opciones terapéuticas son limitadas por lo que se debe tener en
cuenta siempre la presencia de estos. La importancia radica en la sospecha y
diagndstico temprano para asi poder ofrecer un manejo integral, con intervencion
quirurgica temprana, ya que tendra un impacto directo en la calidad de vida de los
pacientes.
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