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INTRODUCCION.

Al mejorar el tratamiento de las enfermedades infecciosas y disminuir la tasa de mortalidad en
recién nacidos y de 1a infancia en general; el cancer en los nifios ha emergido en México como uno

de los problemas mds importantes de salud piblica que va en aumento afio con afio.

Algunos autores lo consideran como la tercera causa de mortandad en la poblacién escolar de
nuestro medio. En algunas partes del mundo se registra el céncer como la segunda causa de muerte

en nifios, sobrepasando solamente por las ocurridas en accidentes,

Con base en los datos mencionados, pareceria que la morbilidad por céncer en la nifiez es baja;
sin embargo, su letalidad es alta si se toma en cuenta que en los nifios pequefios el cancer tiende 2
desarroilarse y diseminarse mds ripidamente que en la edad adulta. Lo anterior obliga a todo
médico a saber reconocer los signes y sintomas sospechosos de céncer en un nifio y enviarlo

oportunamente con el pediatra especiaiista en este campo de la medicina.

El presente trabajo trata con los tumores sélidos poco frecuentes en la infancia, en cuanto al
manejo. Aunque mucha de la informacion presentada se encuentra principalmente en los tumores de
adultos o son conocidos también como tumores tipo adulto en los nifios las bases principales del

tratamiento que se da en ¢l Hospital General de México en el servicio de pediatria.

Durante los Gltimos afios se ha observado cambios importantes en la medicina tanto en

tratamiento como en la aparicién de enfermedades en este contexto los tumores poco frecuentes



toman importancia en estas uitimas decadas en ia unidad de pediatria en el servicio de oncologia
pediatrica. Lo que llama la atencién para realizar una revisién de estos tumores poco frecuentes
entre los que se considera: Sarcoma renal, hepatoblastoma, hepatocarcinoma, schwanoma.

linfoepitelioma y tumor neuroectodermico primario. En el lapso comprendido de 1967 al 2000,



JUSTIFICACION.

El servicio de medicina interna de la ux}idad de pediatria del Hospital General de México
contiene al rea de Oncologia pediatrica tomando en cuenta que la mayor demanda de atencién en
este servicio -es por pacientes con tumores s6lidos, que buscan diagnéstico y tratamiento. Y que de
estos los mas frecuentes son retinoblastorna tumores de sistema nervioso central, tumor de Willms

osteosarcoma, Sarcoma de Ewing.

Surge la necesidad de investigar a otro grupo de pacientes que llegan al servicio con tumores

s6lidos raros o poco comunes; Especificar cual ha sido ia experiencia de abordaje diagndstico y de

tratanuento en estos pacientes.

Ast como cenocer el lapso en que tarda de su ingreso al diagnéstico definitivo e inicio de

tratamiento.



OBJETIVQOS

OBJETIVO GENERAL:

Conocer la experiencia en el abordaje diagndstico y tratamiento de pacientes con tumores sélidos

raros de 1976 al afio 2000.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.

a) Conocer la incidencia de tumores sélidos poco frecuentes del periodo comprendido de 1976 al
2000.

b) La edad de presentacién para los diferentes tumores solidos poco frecuentes.

¢) Conocer si los pacientes tienen antecedentes de infecciones virales tales como {sarampidn,
varicela, Citomegalovirus y Epstein Barr),

d)  Conocer el tiempo en que tarda de ingreso hospitalario a inicio de tratamiento.



DISENO DE ESTUDIO.

Estudio retrospectivo de 1967 al 2000, longitudinal, observacional, con revision de expediente

clinico, en pacientes con diagnéstico de tumor poco frecuente en pediatria,

CRITERICS DE INCLUSION:

Expedientes clinicos con diagnéstico por patologia de tumor poco frecuente en pediatria

(hepatoblastoma, hepatocarcinoma, schwanoma, linfoepitelioma. tumor newrcectodermico primario,

sarcoma renal).

CRITERIOS DE EXCLUSION.

Expedientes clinicos que no tienen diagnéstico por patologia de tumores poco frecuentes
(hepatoblastoma, hepatocarcinoma, schwanoma, sarcoma renal, linfoepitelioma, tumor

neuroectodermico primario).



MATERIAL Y METODOS

Hojas de concentrado estadistico del servicio de oncologia pediatrica del Hospital General de

México O.D:

Expedientes clinicos del archivo clinico de la unidad de pediatria del Hospital General de

Meéxico O:D:

Hoja de captura de datos.

Se wtilizara un procesador de texto Microsoft Word 2000.R.

Se utilizarz un equipo Compagq presario procesador AMK6-2 para captura y procesamiento de

datos.

Se utilizara programa Microsoft Excell 2000 R para el analisis estadistico y elaboracién de

graficos



MARCO TEORICO:

TUMORES HEPATICOS.

Los mores de higado aunque son infrecuentes en los nifios toman un cambio considerable en el
diagnostico y tratamiento. Las neoplasias primarias del higado constituyen entre el 0.5% y el 2% de
los tumores pediatricos y se presenta desde el mes de edad hasta los diez afios de edad. ,

La incidencia anual de los tumores hepaticos malignos en los E.U. 1.6 por milién nifios para
hepatoblastoma es el 0.7% y 0.9% para cascinoma hepatocelular.i.

La mayoria se presentan en forma asintomdtica v se descubren incidentalmente por
familiares al palpar masa abdominal. Siendo este el motivo de consulta inicial.s

El médico de primer contacto debe distinguir tumores malignos v benignos hepaticas y otras
masas abdominales particularmente debe de establecer diagndstico diferencial con tumor de Wilms
y neuroblastoma en ¢l caso de tumores malignos.«

Una recopilacién de series publicadas de tumores hepaticos en nifios indica que 57% son
malignos aproximadamente 60% de los tumores son benignos hemangiomas y hamaratomas, la
mayoria de estas lesiones aparecen en los primeros 6 meses de vida.s

Tumores vasculares benignos se considera el tamafio de la extensién y presentacion clinica
anormal, incluyendo insuficiencia cardiaca, con congestién hepatica por  cortocircuito
arteriovenoso hemorragia y sangrado con evidencia de trombocitopenia, por consume Sindrome de
Kasabach Merrith y choque por ruptura de tumor vascular. Hemangioma cavernoso y
hemangioendotelioma son los 2 tumores hepaticos benignos més importantes.s

Epidemiologicamente no se ha encontrado una regién geografica que muestre mayor incidencia
sin; embargo en China se encuentra aumento del hepatoblastoma considerfindolo como zona
endémica. La bibliografia refiere que se encuentra con una relacion hombre mujer 1.4/1 y 1.7/1.
para carcinoma hepatocelular y hepatoblastoma.

La media de edad para el diagnéstico de hepatoblastoma es de 1 afio v el diagnéstico es hecho en
los primeros 18 meses de edad. El tumor es ocasionalmente presentado en adultos y jovenes en la

poblacién pediatrica. El carcinoma hepatocelular tiene una media de cdad de 11 a 12 afios, la edad
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de presentacion es amplia, sin embargo, puede ser influido por asociacién de otra enfermedad. En
los hombres de 11 afios de edad el subgrupo fibrolamelar con un promedio de 10 afios. 71

El hepatoblastoma ocurre asociado con el Sx de Beckwith- Wiedeman (SBW). Puede ocurrir
sincrénicamente tumor de Willms y hepatoblastoma, siendo ambos tumores de origen embrionario y
asociarse con SBW investigadores han propuesto que tumores embrionarios que permiten
proliferacién continua inapropiada dan como resultado una masa de tejido inmaduro como tumor
embrionario. En el caso de tumor de Wilms la expresién de homocigotos de dos diferentes
mutaciones recesivas 11p 15 han sido demostrada en células tumorales para DNA de diferentes
tumores como serologia normal. s

Otra anormalidad clonal en tumores: en hepatoblastoma ha sido demostrado trisomia 20 fue
reportado en ¢l rabdomiosarcoma embrionario de pared. .

Hepatoblastoma ha sido asociado con el uso matemo de anticonceptivos orales gonadotropinas
y sindrome de alcoholisme fetal,

Un estudio retrospectivo de casos controles para identificacién de factores de riesgo en el
desarrollo de hepatoblastoma del Childrens Cancer Study Group reporta alta frecuencia de
radiacion matetna exposicion metales productos derivados del petréleo o pigmentos, aunque no esta
claro su significado. Otra asociacion ocasional incluye displacia renal y diverticulo de Meckel...

El carcinoma hepético en nifios mayores de 15 afios se ha asociado con virus de hepatitis B, al
igual que en Ia poblacién adulta. -

Evidencia inicial por esta asociacién como derivacién de zona geografica cosmopolita, sitio de
carcinoma hepético, y elevacion de virus de hepatitis B en estudios de casos y controles han
demostrado alto porcentaje de diagnéstico serologico, con actividad por infeccién del virus de
hepatitis B en pacientes con carcinoma hepatocelular. Nifios con enfermedad crénica o tiroginemia
que sobrevivieron mas de dos afios de edad. se ha encontrado una alta incidencia para desarrollar
carcinoma hepatocelular, todos se han asociado con cirrosis concomitante. En todos los casos
sugiere 12 produccion de factores oncogénicos secundarios a Ja presencia de cirrosis. n

Cirrosis biliar secundaria a atesia de vias biliares fue asociada con carcinoma hepatocelular,
ésto ha sido asociado a nutricién parenteral prolongada. Asi, nifios con diferentes causas de cirrosis
biliar y diferentes grados de enfermedad han sido asociados con transformacién maligna. 1

El fenotipe heterocigoto M2 ha sido asociado con carcinoma hepatocelular y retrospectivamente

con tumoracion positiva. La deficiencia de glucosa 6 fosfato deshidrogenesa y enfermedades del
15



glucégeno tipo I ha sido asociado con el desarrollo de tumores hepéticos en el desarrollo del
carcinoma hepatocelular. 1

Uso prolongado de esteroides anabolicos androgenicos, particularmente el C-17, en forma
alquilante (oximetalona, metiltestosterona, enaltato de testosterona vy metadiona ) han producido
neoplasias hepaticas, estos tumores son multicentricos en origen como diferenciacién. Estos tumores
ocurren més frecuentemente en anemia de Fanconi, que se caracteriza por reparacion de defectos y
es asociado con leucemia, carcinoma escamoso, asi como presencia o avsencia de tumores
hepéticos. 1

El hepatoblasioma a menudo unifocal y e} 16bulo derecho del higado es méas comimmente
afectado puede encontrarse un mumor encapsulado con acentuadas lobulaciones, protuberancia y
coloracién marrén con 4reas geograficas de necrosis alrededor; el tumor no se asocia con cirrosis.s

Se reconocen dos tipos morfolégicos de hepatoblastoma el tipo epitelial puro contiene células
embrionarias o fetales y mixtos el tipo mixto contiene tejido mesenquimatoso en adicién elementos
epiteliales.o

Las células fetales son més pequefias que las células hepaticas normales y con baja relacion
nicleo citoplasma las mitosis son infrecuentes la forma celular son cordones excavados de
contenido canalicular biliar, son presentados en conductos biliares no portales. Células embrionales
tiene elevacidn de la relacion nucleocitoplasma y son mas frecuentes las mitosis que en las sélulas
fetales, ellas asumen configuracién acinar y tubular. Estudios de ultasestructura diferencian del tipo
embrionario, por ejemplo, la célula embrionaria contiene pocos organclos de células fetales,
algunos tumores contienen hojas de pared celular indiferenciadas con citoplasma minimo y niicleo
ovoide asemejan células neuroblastoma tiene designacién anaplasica. Se han encontrado en la
estructura la celular actual pueden ser fetal, embrionaria o indistinguible para carcinoma
hepatocelular.y Cuando una neoplasia acompafia de componentes mesenquimatoso y elementos
epiteliales el tumor ha sido caracterizados como un hepatoblastoma mixto. Aproximadamente 30%
de hepaatoblastomas son tumores mixtos.» Un indicador menciona que ¢l componente epitelial de
hepatoblastoma es el mé&s importante determinante histolégico para el pronéstico se menciona 30%
de sobrevida a 5 afios. Se refiere que el 62% de los tumores son embrionarios y 78% de los tumores
fetales fueron resecados. Un estudio intergrupo revisado de 168 pacientes con hepatoblastoma éste

fué completamente resecado en la cirugia primaria e histolégicamente fetal puro. Este fue un dato
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de buen pronostico y la ausencia de mitosis fue considerado un indicador también de buen
prondstico. Las metastasis encontradas son pulmonares, las metastasis a huesos son raras. ;

Carcinoma hepatocelular, en nifios es similar microscpicamente con componente tipo adulto.
La reseccidn es posible en menos del 30% de pacientes y dentro del tumor se encuentra dreas de
hemorragia y necrosis. El carcinoma hepatoceluler es indistinguible del hepatoblastoma
microscipicamente; microscopicamente se encuentra células largas con micleos pleoradrficos,
nucleolo prominente células gigantes tumorales y ausencia de hematopoyesis, esta distincion es muy
importante. s

Una distincién de carcinoma hepatocelular ocurre en los higados no cirroticos de nifios grandes y
adultos jévenes. El termino de carcinoma fibrolaminar es pronostico favorable. Este es caracterizado
por hepatocitos eosin6filos con abundante estroma fibroso, células epiteliales trabecular o nédulos
largos, fibroblastos separados de hepatocitos por coligeno. La ultraestructura de carcinoma
hepatoceiular se caracteriza por células especialmente largas, redondas, nicleo central nucleolo
prominente con mitocondrias grandes membrana con demostracion de alfa feto proteina y alfa 1
antitripsina y con inmunohistoquimica. Las metéstasis son generalmente pulmonares asi como en
nodulos linfiticos regionales y raramente al hueso. :

El diagnéstico diferencial se debe de realizar principalmente con rabdomiosarcoma ya que es el
sarcoma mas cominmente observads en el higado, 2 histologia es similar al rabdomiosarcoma de
otros sitiosis. Aunque las neoplasias mas frecuentes son las vasculares, como hemangioma
cavemoso y hemangioendotelioma son benignos. Se ha observado que el hemangioendotelioma
puede metastatizar frecuentemente. iss
Caracteristicas clinicas.

El hepatoblastoma mas frecuentemente se presenta en forma asintomatico como masa abdominal
en nifios menores de 2 afios; puede debutar con anorexia, bajo peso, vomito y dolor abdominal
asociado con enfermedad avanzada y raramente la primera presentacién es abdomen agudo
secundario a ruptura del tumor. .

Aproximadamente 10% de los casos son encontrados en un examen fisico de rutinz con
marcada distension abdorninal asociada con aumento hepatico, una discreta masa no es usual, su

palpacién |a palidez y la evidencia de bajo peso son la presentacion en algunos de los pacientes. La
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presencia de ictericia es rara ocurre en solo el 5% de los casos publicados, se asocia raramente con
esplenomegajia. 1

Otra caracteristica infrecuente incluye hemihipertrofia y precocidad isosexual con crecimiento

testicular y peneano asi como aparicién del beilo publico. Este sindrome ocurre en el 3% de
pacientes con secrecidn de fraccion beta de hormona gonadotropina corionica.(SWB) el cual
incluye hipoplasia mediofacial hipoplasia de la hendidura def Iébulo del oido, puede ocurrir este
sindrome  junto con osteopenia severa con dolor posterior negativo al caminar y fracturas
patolégicas por compresién vertebral miitiple osteopenia severa en presencia de 20 al 30% de los
pacientes. »
El carcinoma hepatocelular se caracteriza por distensioén abdominal y masa en cuadrante superior
derecho, es Ia presentacidn mas comtin, puede sobreponerse en el sin_toma de enfermed--
preexistente como tirosinemia o cirrosis. Existe dolor abdominal en aproximadamente la mitad ¢ .
los pacientes, nausea y vomito, fiehre bajo peso, y anorexia son mas comin que el hepatoblastoma v
la duracién de los sintamos de 1 2 2 meses. La duracién media de sintomas es larga en el tipo
fibrolaminar (de 11 meses en promedio). La ictericia se ha presentado cuando el paciente cursa con
cirosis : 50%  cursan con anemia nommocitica normecromica aunque la policitemia es
ocasionalmente observada trombocitosis puede observarse con elevacion Je enzimas hepiticas y
aumento de fosfatasa aicalina puede ocurrir en el carcinoma hepatocelular, la elevacién de
bilirrubinas es infrecuente. El estudio de laboratorio con valor diagnéstico para ambos es la
determinacién de aifa fetoproteina.

Otra evaluacion incluye la determinacién de antigenos para hepatitis viral tipo B. Dentro de los
estudios de imagen para él diagnostico se refiere que las radiografias simples de abdomen muestran
urta masa en cuadrante superior del abdomen.

El uitrasonido muestra diferenciacién de masa quistica o sélida lo cuaf orienta hacia un probable
absceso o tumor sélido. La tomografia computarizada da la extension de la masa y sus
caracteristicas macaroscopicas, y la resonancia magnética tiene buena sensibilidad para establecer
la cantidad de afeccién encontrada.



ESTADIFICACION DE LA ENFERMEDAD.

Es necesaria para la formulacién del pronostico y manejo el cual es dado por el grupo de
Children’s Cancer Study Group and the Southwest, the Japonese Society for Pediatric Surgaery
Attempled a Clasification basado en el TNM usan el tamado del tamor, nuimero de lobulos
involucrados. Asi ambos sistemas de estadificacién dermuestran buena correlacién con pronostico

s6lo entre en numero de Iébulos que involucra fa enfermedad.;

Clinical Grouping of malignant
Hepatic tumors.

Grupo I reseccidn completa del tumor por cufia lobectomia, 0 lobectomia con tratamiento
incierto.
Grupoe II tumor completamente resecable con radioterapia inicial o quimioterapia inicial.
Grupe IIB enfermedad residual confinada a un lobulo.
Grupo Il enfermedad que involucra ambos 1dbulos hepaticos.
Grupo I1IB nédulos regionales involucrados.

Grupo IV metéstasis a distancia de la extension hepatica.

TRATAMIENTC:

Histéricamente indica que la curacién del tumor hepético en nifios no es posible con la reseccién
completa del turnor primario.

La cirugia como inicio del tratamiento trata de resecar el tumor cuando se encuentra bien delimitado
aunque la biopsia se ha relacionado con militiples complicaciones operatorias ya que se hace a cielo
abierto, entre las complicaciones més cominmente encontradas ¢s el sangrado. Aunque en higados
extensamente invadidos se ha intentado realizar el trasplante hepatico con todas las complicaciones
que conlleva.

En los estudios revisados se ha demostrado excelentes resultados de Ia quimioterapia a base de
cisplatino y doxorrubicina. El cisplatino a dosis de 20mg /m2 SC dia infusion continua durante 3
dias y la doxorrubicina a dosis de 25mg/m2 / dia por 3 dias preoperatoriamente, y recomienda 4
semanas después de la reseccién hepatica aplicarlas nuevamente otras drogas utilizadas son
vincristina, ciclofosfamida. § fluoracilo, carboplatino y VP 16 {etoposido), la radfoterapia a dosis de

1200 a 2000 ¢Gy ocasiona regresion tumoral. 15
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El trasplante hepético en pacientes con tumores irresecables con sobrevida a 2 afios para 20 a
30% puede encontrarse recurrencia de la enfermedad y complicaciones del traspiante [a recurrencia

de metéstasis al pulmén y al higado trasplantado es alta, la sobrevida llega a un 10%.:

CARCINOMA NASOFARINGEQ.

También conocido con otros términos menos usados como linfoepitelioma, carcinoma de células
transicionales y carcinoma epidermoide. Es una neoplasia primaria del epitelio nasofaringeo. Estd
entidad fue descrita por primera vez por Regaud ¥ Schmike en 1921. Aunque es un turnor raro,
representa menos del 1% de las neoplasias malignas en pediatria 1/3 de carcinoma nasofaringeo . -
de tipo indiferenciado diagnosticandose en adolescentes v adultos jvenes.:

Epidemiologicamente tiene diferencias geograficas importantes en la distribucidn aunque la
incidencia es aproximadamente 1 caso en 100 000 en la poblacion Europea y Norteamericana, La
incidencia puede encontrarse tan alta como 20 en 100 000 en el sureste de Asia y 25 en 100 000 en
Hong Kong en los Estados Unidos la incidencia se incrementa en jovenes de raza negra.i»

Biologia: una de las caracteristicas biolégicas mas inrigantes es la asociacion de carcinoma
nasofaringeo con infeccién de virus Epstein Barmr, demostrindose genoma de este en las células
maligna en especimenes de biopsia de, pacientes con carcinoma nascfaringeo muestran elevacién de
titulos de anticuerpos antigenos para virus de Epstein Bar (VEB) IgG y IgA antigenos contra la
capside. Un incremento constante de los titulos de anucuerpos puede usarse como marcador de
actividad en enfermedad. s

Patologia 1a Organizacién Mundial de la Salud (OMS) clasifica al carcinoma nasofaringeo en 3
subtipos que son: tipo I carcinoma de células €scamosas, tipo 2 carcinoma no queratinizado tipo 3
carcinoma indiferenciado.

La mayorta de los casos son de tipo 3 en escolares y adolescentes muy pocos son de tipo 2. El tipo 1
es fundamentalmente observado en la poblacion adulta, los tipos 2 y 3 son asociados con elevacién
de los titulos de anticuerpos para VEB. E| tipe 2 ¥3 puede ser acompafiados por infiltrade
inflamatorio de linfocitos, células pldsticas y eosinofilos. Dos tipos histolégicos pueden encontrarse

el tipo Regaud bien definido con coleccién de células epiteliales alrededor de linfocitos y tejido
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conectivo y el tipo Schmincke con distribucion difusa, y entremezclada con células de tipo
inflamatorio ambas se pueden encontrar en el mismo tumor.;

El patrén de extension del carcinoma nasofaringeo se origina en fa fosa de Rosemisller y
tipicamente metastatiza inicialmente a los nodulos tnfiticos cervicales. Otro tipo de extensidn es
directa a la orofaringe, con epistaxis frismus, obstruccion de la trompa de Eustaquio ocasionando
disminucién de la audicién. Extension 2 la base del craneo, con paralisis de los pares craneales. Ef
sitio tipico de metastasis son al pulmon, mediastino, huesos y érganos viscerales como el higado.:s
Presentacién clinica,

El sintoma inicial es linfoadenopatia cervical, y frecuentemente éste es sdlo el sfntoma de
presentacion y el diagndstico de carcinoma nasofaringeo es después de la biopsia del nédulo. Otra
presentacidn son signos y sintomas relacionados con extension local del tumor con Irismus,
epistaxis, otitis media crénica, disminucion de audicidn y pardlisis de nervio craneal. La extension
metastasica da como resultado dolor ¢seo o sintomas relacionados a disfuncién orgénica en los sitios
de metdstasis visceral. »

El diagnéstico diferencial incluve otras neoplasias con presenmtacidn primaria en 4rea
nasofaringea; la méas comin es el rabdomiosarcoma, linfoma no Hodgkin, linfoma de Burkatt,
pueden presentarse en esta etapa. El tumor benigno mas frecuentemente encontrade es el
¢ ngiofibroma. En nifios ocurre una presentacion insidiosa con linfoadenopatia, linfoma maligno, es
el diagnéstico diferencial principal después de un cuidadoso examen fisico y material de biopsia,
cdncer de tiroides puede presentarse como linfoadenopatia cervical.: }

La evaluacién del nifio con carcinoma nasofaringeo consiste en delineas la extensién del tumor
primario ¥ metéstasis cervical, asi como la extension metastasica a distancia. E] tamafio y
localizacién de nddulos linfiticos cervicales examen de nasofaringe, examen neurolégico y de los
nervios craneales, forman parte de la valoracion, Se debe realizar tomografia computada de cabeza v
cuello con especial atencién a cerebelo v craneo, resonancia magnetica puede delinear la extension
del tumor. Tomografia computada de térax y abdomen, examen radidlogo del hueso para bisqueda
de enfermedad metastasica a la base del crineo y examen de liquido cefalorraquideo, para
identificacién de células tumorales. El examen de medula 0sea no €s necesario a menos que se
sospeche de proceso infiltrativo. Determinacién de titulos de anticuerpos para VEB mediante

serologia determinacién de IgA, 1gG anticuerpos contra capside del virus siendo estos mas
especificos.
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La estadificacién diagndstica es establecida por la clasificacién TNM de The American Join
Committee on Cancer con 4 grupos con mal pronostico para el tipo Il y [V esto es para la
planeacién del pan terapéutico, Observindose una sobrevida del 75% para los grupos T1 y T2 v

hasta 37% del grupo TIIl ¥ T IV lo cual nos habla de su mal pronostico para esta enfermedad
metastasica. z

CLASIFICACION DE TNM.
TUMOR PRIMARIO

T0  No evidencia de tumor primario

Tls Carcinoma in sim.

Tl twmor confinado a un sitio nasofaringeo o no visible ( positivo a biopsia),
T2  wmor que involucra 2 sitios (ambos, poterosuprior y lateral de la pared)
T3  extension de tumor dentro de la cavidad nasal y orofaringea.

T4  invasion tumoral al craneo mvohicrando nervios del cranec o ambos.
NODULOS INVOLUCRADOS.

NO no presenta nédulos

NI nédulos positivos homolaterales de 3 cm, de dismetro

N2 nbdulo tinico positivo mayor de 3 cm pero menor de 6 cm de dismetro
N2a tinico positivos mayor de 3 cm ¥ 10 tnayor de 6 ¢m.

N2b muitiples positivos homolaterales no mayor de 6em de didmetro

N2c bilateral o contralateral no mayor de 6 cm de didmetro

N3 metastasss en un nodulo linfitico mayor de éem de didmetro.
METASTASIS A DISTANCIA.

MO no evidencia de metastasis.

M1 presenta metastasis a distancia,

T
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Estadificacion del grupo AMERICAN JOINT COMMITTEE.

Estadiol TI n0Omd

Estadic T T2 NO M0

Estadio III T3 NO MO o T1 0 T2 0 T3 N1 MO.

Estadio IV T4 N0, o NI MOy TI N2 o N3, MOy Ty NMi

SARCOMA RENAL

Considerado originalmente como un variedad del tumor de Wilms hoy se reconoce como un
tumor con entidad propia en 1970 lo describié por primera vez Kidd es el tumor més frecuento del
adulto, que ocupa el 2%. La incidenciq anual es de 4 por 1 millon para el grups de estudio nacional
de céancer, en 10s nifios representa el 4% en humores renales.:

Biolégicamente es de gran agresividad. Desde el inicio se asocia con micrometéstasis ¢seas hasta en
un 76%. Tiene una distribucion por edad similar a la del fumor de Wilms con un pico de incidencia
entre los 3 y los 5 afios predominando en varones.sz

Macroscépicamente es un tumor de coloracién gris palida, de consistencia quistica
Microscépicamente estd formado por células uniformes de nicleo pequedio, cromatina dispersa y
nucleolo discreto, el citoplasma es habitualmente indistinguible y con bordes mal delimitados,
dando un aspecto vacuolado tipico de céiula clara, Genéticamente estd relacionado con la

enfermedad de Hippel -Lindau (angiomatosis Hereditaria de la
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retina y cerebelo). Los quistes renales pueden tener degeneracién maligna en la enfermedad de Von
Hippel —Lindau se asocia con alteracién del cromosoma 3p como un tumor supresor también se
asocia con traslocasiones cromosomicas, t(3:8) p(14 q24).. 23

Son identificados 4tipos en los tubulos renales que son papilar, solido, quistico y sarcormatoso.
Esto es aparentmente factor pronostico. Puede ser encontrados 3 diferentes tipos celulares, células
claras, células granulares, células sarcomatosas. Tipicaménte metastatizan por via hematogena y
linfatica al pulmén huesos higado nédulos linfaticos del mediastino.»

Presentacion clinjca:

La mayoria debutan como masa abdominal con dolor en el flanco o abdomen, hematuria, o
ambos el primer tumor a menudo no es palpable o visible por radiografia simples o urografia
intravenosa. Es més demostrable por ultrasonido y tomografia computada. Existe una variedad de
sindromes paraneoplasicos han sido reportados en adultos especialmente disfuncion hepatica que se
resuelve depues de la reseccién del tumor primario. Otros sindromes son causados por la produccion
ectopica de varias hormonas incluyendo paratorhormona {(hipercalcemia) eritropoyetina
(policitemia) gonadotropina (ginecomastia) y otras substancias..

Los nifios con sarcoma renal son tipicamente mayores que los del tumor de Wilms con una media
de edad de 11 afios, sin embargo, el diagnostico se ha hecho en nifios de 14 meses de edad.x»

El diagnostico <iferencial principal es con el tumor de Wilms, quistes multiloculares,
nefroblastoma, tumores del estroma y teratomas renales. Asi como linforhas y liposarcomas.s.,

Es un tumor de alta malignidad que aln en estadios iniciales tiende a recidivar localmente. Por
ello el enfoque terapéutico, ha de ser de forma radical independientemente del estadio tumoral. Tras
la reseccion quinirgica debe procederse a la radioterapia, con radiacién del lecho tumoral con las
mismas recomendaciones para el turmor de Wilms la quimioterapia se basa con actinomicina D,

vincristina y adrimicina para Ja estadificacion se puede utilizar la misma que la del tumor de
Wilms.ia



SCHWANOMA

También conocido como neurilemoma y newrofibromatosis. A pesar de sus presentaciones
clinicas y de sus rasgos hustologicos por lo general éstos tumores derivan de las células de Schwan.
Se presenta de un 3 a 4% de pacientes con tumor espinal o periférico.:

Las ideas previas que provenian de fibroblastos o de células de! perineuro han sido descartadas
gracias 2 los hailazgos del microscopio electrénico y a la demostracidn inmunohistoquimica de la
proteina 8-100 en éstos tumores.»

Macroscopicamente tiene una coloracion blanca o gris de consistencia firme, los schwanomas
son tipicamente solitarios, circunscritos encapsulados y se localizan excéntricamente en nervios
proximales o raices nerviosas raquideas. Cuando se localizan en ias raices de los nervios raquideos
suelen hacerlo casi invariablemente en la raiz sensitiva. Por el contrario; los neurofibromas suelen
ser miiltiples, estan encapsulados y se observan como dilataciones fusiformes de los nervios distates.
La mayoria son subcutaneos. Desde el punio de vista histoiégico los schwanomas se distinguen por
la presencia de zonas de alta y baja celularidad llamadas revpectivamente tejido de Antoni A y B;
pueden encontrarse actimulos de nicleos en empalizada conocidos como cuerpos de Verocay. Los
vasos sanguineos en los schwanomas estan engrosados alrededor del cual se dispone en
seudoempalizada los nicleos de las células tumorales. 5

La malignizacion puede producirse también en neurofibromas como en células de Schwan
caracterizado ésto por hipercelularidad pleomorfismo, mitosis, proliferacion de vasos sanguineos,
por lo que el tumnor semeja fibrosarcoma.s

La mayor parte de neurofibromas malignos se producen en pacientes con nerufobromatosis o
enfermedad de Von Recklinghausen; estos tumores son propios de los adultos v aparecen sobre todo
en la Sta y Iz 6ta década de la vida. w

Genéticamente en los andlisis moleculares obtenidos se asocia con neurofibromatosis tipo 2,

encontrando alteraciones del cromosoma 22 en neurofibromatosis tipo 1 v en el cromosoma 17 los

cudles pueden condicionar 2 neurofibromas.ws



La edad de presentacién varia de los 12 a 66 afios con un promedie de 37 aftos 8 de cada 9 son
masculinos y la mayoria de las lesiones se encuentra en tronco y extremidades. Se manifiestan por
nddulos subcutdneos. Los sintomas generalmente se presentan con recurrencia en el 66% de los
pacientes; el tamafio varfa de.no se cuenta con esquemas terapéuticos ya que esté padecimiento es

poco frecuente, aunque se ha referido que el tratamiento con quimioterapia puede ser titil.ss

TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO PERIFERICO.

Los autores opinan que es muy parecido al sarcoma de Ewing extradseo siendo sindnimo de
neurilemoma y tumor de tejido blando de origen dseo. El tumor neurcectodérmico primitivo se
considera de [a familia del Sarcoma de Ewing.,

Se presentan predominantemente en varones (59%). Estos tumores pueden expresar un factor de
crecimiento resistente a la insulina, (como en el neuroblastorna), y se refiere que esta compuesto por
células primitivas con pobre diferenciacion. Las lineas cefulares se presentan con indiferenciacion
me-folégica y son capaces de producir y sintetizar acetilcolina asi como expresar marcadores <.
sinapsis vesicular; poseen proteinas asociadas al calcio. Lz citogenética presenta la traslocacion
cromosomica t(2: 13) ( q35: qi4) t(11: 22) (pi3ql1-12). Esta traslocacidn cromosémica se presenta
del 88% al 95% de los turnores. Otras anormalidades incluyen trisomias del cromosoma 8 y 22 que
& presenta caracteristicamente en los tumores de 1a familia de células pequefias y redondas (también
se incluye el neuroblastoma y las leucemias.) s

La expresién de estos tumores se basa en la expresion morfolégica, inmunocitoquimica,
ultraestructural y fraccion neuronal molecular. El tumor de células pequeitas de la  region
toracopulmonar conocido como tumor de Askin, es una neoplasia de coloracion grisacea, la textura
es mas friable, de aspecto hemorragico y quistico con degeneracién secundaria a necrosis tumoral.s

Histopatoldgicamente no se diferencia del Sascoma de Ewing. Presentan rosetas de Flexner o
pscudorrosetas de tipo Homer- Wrigth de tipo glandular que son infrecuentes en los tumores
neurales.  Mientras que las pseudorrosetas son anulares, circundan las células tumorales con conos

de fibrina cosinofilos, raramente son identificadas. Tipicamente las células neoplisicas son
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organizadas dentro de un organcide alveolar o patron lobular«: Los tumores presentan células
ganglionares, fibras y un fondo neurofilamentos en el fondo, compuesto por entremezciados
fibrovasculares con soporte de estroma eosinofilico, Hay necrosis tumoral y puede observarse
hemarragia con incremenio de la presencia de mitosis; son células pequefias y redondas y algunas se
encuentran entrelazadas con citoplasma, conticnen microtubulos y microfilamentos, con granulos
densos, de morfologia pleomérfica,y agregacién de glucogeno, con nicleo prominente. El
glucdgeno se evidencia con tincion de 4cido peryodico de shif. (PAS) «

La presencia del marcador HNK 1 Ley 7 puede ser aseciado con mayor agresividad tumoral. Otro
factor pronéstico es la respuesta histopatolégica del tumor a la quimioterapia preoperatdria., asi
como el porcentaje, de necrosis y fibrosis después de la quimioterapia.a

La localizacién primaria para ¢l tumor neuroectodérmico primitivo fue 74% en el axis de tipo
retroperitoneal de éste ¢] mas frecuente. En el térax con un 60% de presentacion v 36% en
extremidades.,

PRESENTACION CLINICA.

Los signos y sintomas, dependen del sitio de localizacién, Se menciona que la fiebre e
incremento de la 1emperatura local, aunads a perdida de peso e infeccion. Asi como la fiebre
inexplicable puede ocurrir como signo principal, posterior se agrega el dolor que también puede
presentase como principal sintoma hasta en un 75% de los pacientes. E 66% con dolor dependiendo
de la region anatomica que ocupe el tumor.«

El 39% de los pacientes, tienen metastasis microscdpicas al momento del diagnéstico. La via
principal de diseminacidn metéstasica. es la hematégena E! principal 6rgano de diseminacion es el
pulmon en el 38% de los pacientes y 31% a hueso; la médula dsea en un 11% . Los huesos
vertebrales son los principaimente afectados. Las metistasis hepaticas son infrecuentes y las
metdstasis a sistema nervioso central son comunes.

El diagnostico diferencial se realiza principalmente con rabdomiosarcoma, fibromas malignos, y
neuroblastoma.

La evaluacién inicial incluye: 1a de 1a extension primaria del tumor;. determinacion de metéstasis
a distancia; evaluacion cardiopulmonar y renal. Asi como funcién hepdtica y neuroldgica. El

estudio radiolégico a solicitar depende del sitio del tumor.e
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La evaluacién quirirgica depende del sitio del tumor, localizacion del tumor y tamafio del
tumor. La conducta es la de tomar una buena biopsia para establecer ei diagndstico. No se
recomienda las cirugias radicales...,

La quimioterapia que se ha utilizado es ciclofosfamida, actinomicina D, vincristina ,drogas
coadyuvantes de la quimioterapia se mencionan la ifosfamida y etoposido, en combinacién con la
radioterapia que va de 800 a 2000’ ¢G.

No se cuenta con estadificacion tumoral,



RESULTADOS.

Posterior a una revisién de expedientes del Hospital General de México, de 12 unidad de Pediatria
diagndsticados como neoplasias poco comunes en el periodo de 1967-2000, se encontrd que de
10,550* expedientes captados con el diagndstico de neoplasias, 308 corresponden a tumores sélidos
** v los tumores sélidos poco frecuentes*' ocupan el ultimo lugar con una incidencia de 0.18%
{Grafica 1) predominando el sexo femenino en un 65% ¥ un 35% del sexo masculino (grafica 2),
con una relacion hombre mujer de 1:1.8.

En relacion al tipo de tumor encontrado el porcentaje para hepatoblastoma al igual que para
tumor neuroectodérmico primitivo periférico es de 25%. Asi como para sarcoma renal 20%,
linfoepitelioma 10%, Schwanoma 15% (grafica 3).

En relacion a la edad de presentacion fué: tumor neuroectodérmico un promedio de 11.8 afios con
un rango dv 3-13 afios. Sarcoma renal, con promedio de 7 afios, rango de 2 a 14 afios de edad.”
Hepatoblastorna con un promedio de 2.3 afios, de rango de presentacién de 10 meses a 5 afios.
Hepatocaracinoma se presento un caso de 15 afios de edad. Linfoepitelioma con promedio de edad
de presentacion de 13 afios de edad rango de 12 a 14 afios de edad. Schwanoma presenta un
promedio 8 afios de edad con un rango de 7 a 14 afios de edad. Desglosandose en el grifico No.4,
por grupo etareos de menor de 1 afio ,1-4, 5-9, 10-14, mas de 15.

En el grafico No. 5 se muestra la frecuencia por estado de procedencia, se encontraron § casos
del Distrito Federal, 3 casos de los estados de Oaxaca, y Estado de México, 2 casos en el estado de
Veracruz, y un caso para los Estados de Michoacan, San Luis Potosi, Guerrero, Tabasco.

De acuerdo a la frecuencia de presentacion por afio, los primeros casos se presentaron; en el
periodo de 1975-1980 con dos casos, de 1991-1994 se presentaron 2 casos més. La mayor
frecuencia de presentacion se puede observar en los afios de 1995-2000 con 16 casos grafica 6.

En la grifica niumero 7 se encuentra el promedio de tiempo de ingreso a la unidad y al
diagnéstico por patologia, siendo para ¢l sarcoma renal 35,2 dias y con un rango de 28 a 60 dias,
Tumor neuroectodérmico primario de 14 —78 dias con un promedio de 40.6 dias, para

linfoepitelioma un promedio de 26 dias. Schwanoma con un rango de 7-14 dias con un promedio de

* Dato obtemido de Centro de Computa del Hospital General de México.
** Dato obtenido de Tesis de sarcoma Ewing, DRA JULIA VALERIO.



9 dias. Hepatocarcinoma un caso con 23 dias para el diagnéstico y hepatoblastoma con un rango de
9-22 dias y promedio de 12 dias, con un promedio general de 25.5 dias, para realizacién de
diagnéstico por el servicio de Patologia.

Con 1:especto al sitio de localizacién se puede observar en la tabla no.1 para sarcoma renal 3
¢asos en rifion izquierdo y un caso en rifion derecho con un porcentaje de 75% y 25%
Tespectivamente. Para tumor neuroectodérmice primitivo a SNC 2 casos, un caso para térax,
abdomen y columna vertebral: Dentro de los tumores hepiticos se observaron 5 casos de
hepatoblastoma con afeccién lobulo izquierdo 2 casos; 1 caso lobulo derecho y I caso con afeccién
total de] higado. Y un caso con diagndstico de hepatocarcinoma con localizacion total del higado.
Para schwanoma se encontraron 3 casos con diferente localizacidn, en cabeza, genitales y miembros
pelvicos.

El linfoepitelioma se observé en cuello con 50% de localizacion en el lado izquierdo y 50% para
lado derecho (tabla 1).

Los signos y sintomas por tumor se desglosan de la tabla 2 a la rabla 6. Encontrando que para los
tumores hepaticos el sintoma principal fué masa abdominal con 83%, seguido de perdida de peso y
dolor abdominal en un 49.8% posteriormente con 16.6% para ficbre, emesis y dificuitad respiratoria.
A la exploracion fisica los principales hallazgos encontrados fizeron desnutricién de segundo a tercer
grado, hepatomegalia con 65.4% seguido de dolor a Ia palpacidn con 33.2%, y con 16.6% aumento
de perimetro abdominal y adenomegalias. El sitio de biopsia fue Ibulo izquierdo 66.4% y derecho
33.2% la localizacién del tumor corresponde 66.4% lobulo izquierdo, 33.2% lobulo derecho ¥
reseccion total de 33.2%.

Los diagnésticos por patologia fueron hepatocarcinoma fibrilar 16.6%, hepatoblastoma mixto
16.6% hepatoblastoma 49.8% hepatoblastoma trabecular 16.6%. Los diagnésticos de ingreso
encontrados fueron, absceso hepético en 2 pacientes, hepatitis 1 paciente, fiebre en estudio 1
paciente.

4 pacientes mostraron elevacién de DHL y alfafetoproteina, 1 paciente con carcinoma mostrd
elevacion antigeno carcinoembrionario y | paciente no se le realizé determinacién de antigenos
{tabla 2).

Carcinoma nasofaringeo: la sintomatologia principalmente encontrada fue dolor en el sitio de

localizacion en 100% de los pacientes y dificultad respiratoria en el 50% por obstruccién e

invasién de la via respiratona. A la exploracion fisica se cncuentra con 100% adenopatia bilateral
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cervical adherida a planos profundos. La localizacion se encuentra 50% para el lado derecho y 50%
para ¢l lado izquierdo. En el 100% de los pacientes se encontrd antigeno positivo para varicela. Los
diagnésticos previos con los que ingresaron los pacientes fueron faringoamigdalitis y probable
absceso.

En cuanto al tratamiento, un paciente abandoné tratamiento y un paciente se encuentra
actualmente en tratamiento con quimioterapia y radioterapia combinadas.

En sarcoma renal se observa, que el sintoma principal es el dolor en 100% de los pacientes al
igual que masa abdominal; la fiebre se observé en el 75% de los casos y emesis en el 25%. A la
exploracién fisica se encontré 100% dolor y masa abdominal. El sitio de localizacién observado fue
para rifion derecho 25% y rifién izquierdo 75%. Se asoci6 con desnutricion de 3er grado 75%,
varicocele 50%, hepatomegalia 25% (tabla 4).

El 100% de los pacientes fueron manejados como parasitosis. El 100% de Jos pacientes
fallecieron,

Para schwanoma la sintomatologia esta en relacion con la localizacién anatémica del tumor,
presentandose como sintoma principal larga evolucién con un rango de 2-4 afios, aumento de
volumen v dolor. A la exploracion fisica se encontrd aumento de volumen en el 100%, dolor a la
palpacién con adherencia a planos profundos. El problema observado en esté tumor fué la recidiva
en el 100% de los casos. Actalmente se encuentra en tratamiento con radioterapia | paciente y 1
paciente abandong tratamiento (tabla 5).

El tumor neurcectodérmico primitivo al igual que el schwanoma la clinica depende del sitio
anatémico en donde se encuentre. Observandose antecedentes de infeccion viral en 60% de los
pacientes (varicela 40% y sarampién 20%). El dolor fue el sintoma principal dependiendo del sitio
anatémico, perdida de peso 40%, fiebre 100%. No se puede mencionar hallazgos similares ya que el
tumor fue localizado en diferentes sitios. Manifestindose con sintomas compresivos, se observo que
€S un tumor que metastatiza ficilmente, los sitios principales fueron pulmén 60% y SNC 40%. Se
encontrd en 60% pacientes elevacién de alfafetoproteina. Es un tumor muy agresivo con mortalidad
de 80% de los casos actualmente solo un paciente se encuentra en tratamiento con radioterapia y
qQuimioterapia (tablas 1 y 6).
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NOMENGLATURA DE LOS TUMORES SOLIDOS

SARCOMA RENAL SR
HEPATOBLATOMA HB
HEPATOCARCINOMA HC
LINFOEPITELIOMA PRIMARIO LINFOEP
SCHWANOMA SCHWA
NEUROHECTOPERMO TNP
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GROFCONo2 FRECUBNGA POR SEXD CE TUVDRES SOLIDOS POCO ARECUENTES BN LA UNIDSD DE
PEIATRIA DEL HGM 1967-2000




GRAFACA No.3 TUMORES SOLIDOS FOCO FRECUENTES BN LAUNDAD DE PEDIATRIA DB SERMCIO
ONCOLOGIA HGV 1967-2000
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NUMERO DE CASOS.

GRAFICA No. 4 FRECUENCIA POR EDAD DE TUMORES SOUIDCS POCO FRECUENTES EN LA UNIDAD CE
PEDIATRIA DEL. SERMICIC DE ONCOLOGIA DEL HGiVE 1967-2000
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GRAFICA No. § ESTADOS DE PROCEDENCIA DE TUMORES SOLIDOS POCO FRECUENTES EN LA
UNIDAD DE PEDIATRIA DEL HGM 1967-2000
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GRAFICA No.6 NUMERO DE CASOS POR ARO DE 1967-2000
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GRAFICA No.7 TIEMPO DE INGRESO HOSPITALARIO A DIAGNOSTICO POR PATOLOGIA DE LOS
TUMORES SOLIDOS POCO FRECUENTES DE 1967-2000 HGM.
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GRAFICA Na. 7 TRATAMIENTO PARA TUMORES SOLIDOS PQCCO FRECUENTES EN LA UNIDAD DE
PEDIATRIA DEL HGM 1967-2000
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TABLA No.| TUMORES POCQ FRECUENTE EN PEDIATRIA.

RINON I1ZQ. |RINON DER.
SARCOMA RENAL 3 1
SNC TORAX | ABDOMEN
T. NEURCECTODERMICO 3 1 1
LOBIZQ | LOBDER TOTAL
HEPATOCARCINOMA| 1 0 0
HEPATOBLASTOMA 2 1 1
CUOELLC DER. | CUELLOi2q.
LINFOEPITELIOMA 1 1
CARA MIEM. PEL. | GENITALES

SCHWANOMA

1

1

4}



TABLA No. 2 CUADRO CLINICO DE LOS TUMORES HEPATICOS
SINTOMAS NO. CAS0S %
VOMITO T 166
FIEBRE 1 16,56
[PERDIOA OE PESO 3 45.8
DIFICULTAD RESPIRATORIA 7 166
DOLOR 3 5.8
ICTERICIA 1 6.6
IEF. FISICA

[REPATOMEGALIA r) 66.4
DOLGCR A LA PALPACION 2 332
ADENCME GALIAS 7 6.6
LOCALIZACION DEL TUMOR,

LOBULO DER 2 332
LCBULO Za. ry 664
TOTAL ] B2
\EPO DE TUMOR

HEPATOGARCINOMA FIBRILAR 1 6.6
HEPATOBLASTOMA 3 458
HEFATOBLASTOMA TRABECULAR i 16.6
HEPATOBLASTOMA MIXTC, 1 16.6
MARCADORES TUMORALES

DHL 4 66.4
ALFAFETOPROTEINA 4 66.4
ANTG. CARCINOEMBRIONARIO 1 16.6




TABLA No. 3 CARCINOMA NASOFARINGEO/LINFOERITELIOMA

SIGNOS NO. CASOS %
DOLOR ) 100%
AUMENTO DE VOL 7 100%
DIFICULTAD RESP 1 §0%
EXP FISICA

EDEMA FAGIAL 1 50%
TUMORACION z 100%
CERVICAL

DESPLAZAMIENTO 1 50%
DE TRAQUEA

ADENCFATIAS 1 100%
ANTECEDENTES F 100%
VIRALES

LOCALIZACION

DERECHA 1 50%
1ZQUIERDA 7 50%
DX PREVIO

FARINGOAMIGALITIS Fl T00%

| I
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TABLA No. 4 CUADRO CLINICO DE SARCOMA RENAL.

SINTOMAS

NO. CASOS

%

DOLOR

FIEBRE

5%

MASA ABDOMINAL

100%

[ERMESS

25%

DISMINUCION DE PESO

Al cal ol sl o

50%

|EXP.FISICA

DOLOR ABDOMINAL

100%

AUMENTO DE PERIMETRC ABD

50%

MASA ABDOMINAL

100%

HEPATOMEGALIA

5%

VARICOCELE

w] =] «afl ol of &

25%

DESNUTRICION

5%

LOCALIZACION

DERECHO

25%

IZQUIERDO

78%

DX. PREVIO

PASITOSIS

100%

DESNUTRICICN

5%




TABLANO. 5 CUADRO CLINICO DE SCHWANOMA

SINTOMAS

AUMENTO DE VOLUMEN 2 66%
DOLOR 2 66%
LARGA EVOLUCION 2-4 ANOS 3 00%
PROBLEMA URINARIO 1 33%
LOCALIZACION

CARA 1 33%
MIEMBRO INFERIORES 1 33%
GENITALES 1 33%
EXPLORACION FISICA

AUMENTO DE VOLUMEN 3 100%
TUMCRACION RECIDIVANTE DE LA 3 100%
CIRUGIA

TRATAMIENTO

RXTX 1 33%
QXTX 3 100%
ABANDONO 2 66%

43



TABLA No. 6 CUADRD CLINICT DE TUMOR NEURGECTODERMICO P,
SINTOMAS NO. PACIENTES %
[DISKANUCION OE PES0 Z %
[CEFALEA 1 0%
COLOR g 100%
FIEBRE 5 T00%
CRISIS CONVULSIVAS 1 20%
DISMINUCION DE FUERZA 1 0%
[DISTENSION ABDOMINAL 1 20%
CONSTIPACION ABDOMINAL 1 0%
EXPLORACION FISICA

NISTAGMUS i 0%
PARALISIS FACIAL i 0%
DOLOR A LA PALPAGION 1 Z0%
LCR CELULAS TUMORALES 3 0%
BIOPSIA

SNC 3 60%
TORAX (CLAVICULR) 1 0%
ABDOMEN 7 %
[METASTASIS i
PULMONARES 3 A%
SNC 2 0%
TORAX 1 20%
LOCALIZACION

NG 3 60%
TORAX 1 0%
ABDOMEN i 0%
>

RXTX 1 20%
QXTX 3 60%
NINGUNO 1 20%
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DISCUSION:

En el presente estudio se analizaron 20 expedientes del archivo de Pediatria del Hospital General
de México, en un periodo de 34 afios, comprendido de 1967-2000. Con diagndstico de tumores
s6lidos poco frecuentes en pediatria, de estos predominande los tumores de .higade de tipo
hepatoblastoma, con 5 pacientes y uno con hepatocarcinoma. Asi como el tumor neuroectodérmico
primitivo con 5 pacientes ocupando el 30 y 25% de los casos, le sigue en frecuencia el sarcoma renal
con 20%, schwanoma 15%;linfoepiteliloma 10%.

Por otro lado se encontré predomino del sexo femenino con una relacién mujer hombre de 1.8:1.
El estado de mayor incidencia fue el Distrito Federal, ya que el Hospital General de México
encuentra en este sitio. Le siguié Oaxaca con 3 casos, Veracruz con 2 casos, y 1 caso para los
Estados de Michoacén, San Luis Potosi, Guerrero y Tabasco. El periodo en donde se encontré
mayor incidencia fue de 1995-2000 con 16 casos ocupando el 80% del total de los casos, esto
probablemente por un mejor registro de los pacientes. Asi como mayor accesibilidad a su expediente
clinico.

El sintoma predorr.'nante en la mayoria de los tumores es ¢l dolor. El sitio de localizacién del
sarcoma renal fue encontrado con mayor frecuencia el rifion izquierdo 3 casos, a diferencia del rifién
derecho en 1caso no corroboréndose con la bibliografia.

Se encontrd afeccion total en hepatoblastoma en 2 casos, y afeccién de lobulo izquierdo en 2
casos, lobulo derecho un caso, con presencia de hepatocarcinoma fibrilar en un paciente,
hepatoblastoma mixto en un paciente, hepatoblastoma en 4 pacientes, de &stos los marcadores
aumentados principalmente son alfafetoproteina, DHL. Antigeno carcinoembrionario en un paciente
¥ €n un paciente no se le realizé determinacién de antigenos.

El linfoepitelioma (carcinoma nasofaringeo) debuta como un cuadro de adenomegalia y dolor
con dificultad respiratoria en un paciente, no encontrindose buena respuesta a la quimioterapia
convencional recibiendo tratamiento con radioterapia coadyuvante.

Para umores como schwanora y tumor neuroectodérmico primitivo, no existe un cuadro ¢linico
aparenté ya que se encontrd que la sintomatologia esta relacionada con el sitio de localizacién del

tumor encontrindose en trayectos nerviosos, con metastasis a SNC y pulmén.. Con respecto al
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tratamiento se encontré que el 25% de los pacientes no recibieron ningiin tratamiento. El 75%
recibieron quimioterapia adyuvante con radioterapia. Del 25% de pacientes que no recibieron
tratamiento se encontré como principal motivo el traslado a otra institucién siendo este el €as0 para
tumores de higado. La cirugia con fines curativos se realizo en 50% de los pacientes, con recidiva

tumoral en 30% de los pacientes y 20% con invasién metastasica.
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ESTA TESIS NO SALE
DE LA BIBLIOTECA

CONCLUSIONES.

Por los datos obtenidos en esté estudio retrospectivo de 34 afios, se concluye que es importante
contar con un mejor archivo clinico, ya que dentro de las dificultades para realizar el estudio se
encontraron las siguientes situaciones: expediente clinico incompleto, doble registro de expedientes,
dos nimeros diferentes de registro, uno de expediente y uno de carnet, no contando los servicios de
hospitalizacién con ambos niimeros y en el mayoria de los casos €l nimero de carnet es el que se
encuentra registrado, dificultandose ta localizacién de los expedientes.

Registro de pacientes con diagndsticos de tumores poco frecuentes gue no se correlaciona en los
expedientes con los diagndsticos registrados. Poca disponibilidad de expedientes por parte del
archivo clinico. Retardo en la entrega de expedientes de los servicios de hospitalizacion al archivo
clinico.

Es importante concientizar al personal de salud, asf como a Ja pobjacion en general acerca de una
cultura de salud, ya que el retardo en el diagndstico empobrece el prondstico de los pacientes por
retardo en el tratarniento no sélo para éste tipo de tumores, mermando las posibilidades de sobrevida
y av_nentando los costos en el tratamiento.

Mediante el estudio se pudo observar que el diagndstico inicial con el que son manejados los
pacientes er su lugar de origen son principalmente parasitosis intestinal, siendo esto especifico para
tumores hepaticos, tumores renales y un caso de tumor neuroectodémico primitivo.

También se pudo observar que de los tumores neuroectodérmicos el 80% se encuentran con
antecedentes de infeccién viral como varicela 60% y sarampién en 20% de los casos para el
linfoepitelioma se encontré en el 100% de los pacientes.

El tiempo de ingreso al diagndstico por patologia oscilo en promedio 25.5 dias lo cual se debe de
modificar ya que esto hace que se retarde el inicio de tratamiento repercutiendo principalmente en &l
pronéstico de los pacientes.
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