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PUNTOS CLAVE analgésica, sin antecedente traumatico, con palpa-

La patologia neoplasica infantil ocupa un pequeno
espacio dentro de las afecciones pediatricas, pero
su identificacion precoz tiene importantes implica-
ciones pronosticas y terapéuticas.

El diagndstico precoz se basa en tres pilares: alto
indice de sospecha, identificacion y seguimiento
de pacientes de riesgo y deteccion precoz de sig-
nos/sintomas de alarma.

Debe darse valor a los cambios bruscos comporta-
mentales referidos por los padres en el contexto de
sintomas comunes prolongados en el tiempo, de
curso atipico o asociados a sindrome constitucio-
nal o alteraciones sugerentes de malignidad en la
exploracion fisica.

En presencia de cefalea de curso menor a seis me-
ses, en nifnos menores de tres afios, de duracion
prolongada con empeoramiento progresivo, apari-
cion matutina, despertares nocturnos, asociacion
a vomitos, focalidad neurolégica y/o alteracion of-
talmolégica, debe descartarse una lesion ocupante
de espacio intracraneal.

En caso de adenomegalias persistentes (4-6 sema-
nas), rapidamente progresivas, >2,5 cm sin respues-
ta a antibidticos, de localizacién supraclavicular,
retroauricular o epitroclear con caracteristicas pa-
tologicas, asociadas a alteraciones hematoldgicas,
radiologicas o hepatoesplenomegalia y/o sindrome
constitucional, debe descartarse malignidad.

En dolores osteoarticulares multifocales, progresi-
vos, de aparicion nocturna y con mala respuesta
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cion de masa de partes blandas y/o manifestacio-
nes sistémicas, debe descartarse neoplasia sélida o
hematoldégica.

e Lafiebre prolongada (>14 dias) de origen descono-
cido junto con sindrome constitucional, palidez,
purpura, adenopatias y/o hepatoesplenomegalia,
obliga a descartar etiologia neoplasica.

® En caso de sospecha de cancer infantil, el pediatra
de Atencién Primaria debe orientar e iniciar el es-
tudio diagnostico, derivando de forma precoz al
nifo a un centro con Servicio de Oncologiay Hema-
tologia Pediatricas. Es preferible derivar a servicios
médicos que quirurgicos, pues estos se encargaran
de la coordinacién con el resto de especialistas.

e Existen verdaderas urgencias oncoldgicas que de-
ben ser derivadas sin demora, como el sindrome
linfoproliferativo con lisis tumoral, las masas me-
diastinicas o abdominales, el sindrome de vena
cava superior, el sindrome de compresion medular
y los tumores cerebrales con signos de hiperten-
sion intracraneal.

FORMAS DE PRESENTACION DE LAS DIFERENTES
NEOPLASIAS INFANTILES

Leucemia

Es la neoplasia mas frecuente en la infancia, represen-
ta un 25-30% de los casos en menores de 14 afos*2. Es
mas frecuente entre unoy diez afios de edad, en varones
y en la raza blanca*. Mas del 95% de las leucemias en la
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infancia son agudas, y entre ellas predomina la linfoblas-
tica®. Es habitual que la presentacidon tenga un curso in-
sidioso, subagudo, de semanas de evolucion. La presen-
cia de un cuadro febril prolongado (mas de dos semanas)
o recurrente, junto con la presencia de linfadenopatias
generalizadas, hepatoesplenomegalia, astenia, anorexia,
pérdida de peso, irritabilidad, dolores osteoarticulares,
impotencia funcional y/o alteraciones de la marcha,
debe hacer pensar al pediatra en una leucemia, si bien
estos hallazgos se observan también en procesos benig-
nos (por ejemplo, infecciones virales)*>”. Debe prestarse
especial atencién a los cambios de caracter o de compor-
tamiento referidos por los padres®.

La anemia secundaria a la infiltracion medular produ-
ce palidez, astenia, soplo cardiaco y/o taquicardia, asi
como acufenos, cefalea, vértigo, disnea e insuficiencia
cardiaca en casos mas graves. La trombocitopenia se ma-
nifiesta con epistaxis, gingivorragia, petequias, equimo-
sis, hematomas (generalizados o en localizaciones atipi-
cas, a veces confundidos con un maltrato infantil),
hematuria y/o melenas?3°. Puede existir alteracion de la
coagulacion, con diatesis hemorragica, especialmente en
la leucemia promielocitica (M3). La neutropenia puede
conducir a infecciones graves (gérmenes atipicos, evolu-
cién toérpida), mucositis y aftas orales. En caso de afecta-
cion del sistema nervioso apareceria cefalea, afectacion
de pares craneales (especialmente III, IV, VI y VII), hemo-
rragia intracraneal, sindrome meningeo, afectacion de
médula espinal y/o convulsiones. En varones, puede ob-
servase infiltracion testicular (aumento de volumen). En
leucemias mieloides son caracteristicas las lesiones ora-
les con hiperplasia gingival, los cloromas (sarcoma
granulocitico) y los ndédulos subcutaneos azulados-ver-
dosos (blueberry muffin), en especial en las monociticas
(M4, M5). En la practica, cualquier érgano puede ser infil-
trado por blastos leucémicos, produciendo nefromegalia,
masa mediastinica (leucemias T), infiltrados pulmona-
res, derrame pericardico, afectacion de glandulas®...

Los hallazgos anteriores deben considerarse especial-
mente en nifos con predisposicion genética a desarrollar
leucemia, esto es, los que presentan alguna alteracion
cromosémica o sindrome genético predisponente (sin-
drome de Down, anemia de Fanconi, neurofibromatosis,
ataxia-telangiectasia, Bloom, Wiskott-Aldrich, Turner o
Poland, inmunodeficiencias, etc.). Ademas, en hermanos
de sujetos afectos de leucemia se ha descrito un riesgo
entre dos y cuatro veces mayor que en la poblacion gene-
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ral>. En gemelos homocigotos, el riesgo en el hermano
sano se eleva hasta un 20-25%, y es aun mayor si la leu-
cemia acontecio el primer afo de vida2.

Si sospechamos una leucemia debemos realizar un
hemograma urgente con reticulocitos y con frotis de san-
gre periférica, una bioquimica con parametros de lisis
tumoral, coagulacion y reactantes de fase aguda. Es tipi-
ca una anemia normocitica normocrémica, hiporregene-
rativa (reticulocitopenia), trombopenia, linfocitosis o leu-
cocitosis, neutropenia, hipereosinofilia y blastos o células
atipicas en el frotis. Si existe lisis tumoral, observaremos
un aumento de los valores séricos de acido Urico, potasio,
fésforoy lactatodeshidrogenasa. En leucemias promielo-
citicas, puede observarse coagulopatia intravascular di-
seminada. En caso de que se realice una radiografia sim-
ple por los dolores 6seos referidos, es habitual observar
una osteopenia difusa, lesiones osteoliticas, osteosclero-
sis y bandas transversas radiotransparentes. En la radio-
grafia de térax puede observarse un ensanchamiento
mediastinico, especialmente en leucemias/linfomas T>.

Linfomas no Hodgkin

Suponen aproximadamente un 7-8% de los tumores
malignos infantiles. Son tumores de rapido crecimiento,
generalmente agresivos en su presentacion, localizados
en cualquier ubicacion donde haya tejido linfoide. Pue-
den asociarse a antecedentes infecciosos (virus de la in-
munodeficiencia humana, Epstein-Barr)®. La sintomato-
logia inicial puede ser inespecifica (tos, odinofagia, dolor
abdominal, vomitos...), pero la rapida progresién suele
orientar hacia un proceso linfoproliferativo maligno: sin-
drome constitucional, aumento de volumen de ganglios
linfaticos, masa cervical (a veces con paralisis de pares
craneales u obstruccion nasal), masa mediastinica (insu-
ficiencia respiratoria, sindrome de vena cava superior,
derrame pleural), masa abdominal (distension, dolor ab-
dominal, abdomen agudo, estrefiimiento, invaginacion
intestinal, obstruccién intestinal), asimetria amigdalar o
dolor mandibular (por infiltracién)®. En cualquier nifio
mayor de seis afios con una invaginacion intestinal debe
considerarse la posibilidad de linfoma en el diagnoéstico
diferencial®. Pueden afectar al sistema nervioso central o
ala médula ésea por infiltracion. En ellos, especialmente
en los de tipo Burkitt, existe un elevado riesgo de produ-
cir un sindrome de lisis tumoral. Un estudio analitico ini-
cial puede ayudar al diagnéstico (hemograma, velocidad
de sedimentacion globular, marcadores de lisis tumoral),
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asi como estudios basicos de imagen (radiografia de to-
rax, ecografia de partes blandas).

Linfomas de Hodgkin

Aparecen de forma predominante en varones adoles-
centes, siendo raros antes de los diez afnos de vida. Supo-
nen un 6% de los tumores malignos infantiles. Se carac-
terizan por un aumento significativo del volumen de los
ganglios linfaticos, generalmente supraclaviculares y/o
cervicales (también mediastinicos, axilares, paraadrticos
e iliacos) y puede existir afectacion esplénica, del hueso,
pulmonar o de la médula ésea (raramente). En algunos
pacientes se manifiesta como tos persistente por la masa
mediastinica>'. Las adenopatias se caracterizan por ser
indoloras, experimentando un crecimiento lento pero
progresivo con caracteristicas patoldgicas (duras, fijas,
adheridas a planos profundos). En aproximadamente un
tercio de los pacientes se asocia sintomatologia inespe-
cifica: sintomas B (fiebre de origen inexplicable, de apa-
ricion intermitente y recurrente, sudoracion nocturna y
pérdida de peso involuntaria, mas de un 10% en menos
de seis meses), prurito, cansancio, somnolencia o ano-
rexia®*°.

Toda masa no dolorosa, especialmente cervical, que
no responde a antibioticos debe ser investigada median-
te ecografia y radiografia de torax®. Ante la sospecha de
un linfoma, el paciente debe ser derivado de forma ur-
gente a un centro hospitalario para completar el estudio
diagnostico (resonancia magnética, tomografia por emi-

Tabla 1. Signos y sintomas sugerentes de un tumor del sistema nervioso central

sion de positrones-tomografia computarizada (PET-TAC),
biopsia ganglionar...).

Tumores del sistema nervioso central

Representan el segundo tumor en frecuencia en la in-
fancia, en torno al 20% de los tumores de la edad pedia-
trica’. Los sintomas suelen ser vagos y poco especificos
inicialmente, y en muchas ocasiones no contamos con la
colaboracion del nifio para describir su sintomatologia.
La clinica aparece relacionada con la hipertension intra-
craneal que el tumor produce en su crecimiento o bien
con la compresion-infiltracion de las estructuras adya-
centes al mismo, seglin su localizaciéon (Tabla 1)*°. En
caso de sospecha de hipertensién intracraneal, acompa-
fnada o no de déficit focal, es mandatorio realizar una
exploracion del fondo de ojo.

Wilne S. et al. realizaron un metaanalisis** en el que se
recogia la semiologia descrita al diagndstico en un total
de 4171 pacientes pediatricos diagnosticados de un tu-
mor del sistema nervioso central. Los sintomas y signos
mas frecuentes en el diagndstico fueron®'*: cefalea
(33%), nauseas y vomitos (32%), alteraciones de la mar-
cha/coordinacion (27%) y edema de papila (13%), en tu-
mores intracraneales; macrocefalia (41%), nduseas y vo-
mitos (30%), irritabilidad (24%) y letargo (21%), en nifios
menores de cuatro anos con tumores intracraneales;
disminucién de la agudeza visual (41%), exoftalmia
(16%) y atrofia dptica (15%), en pacientes con anteceden-
te de neurofibromatosis; nauseas y vémitos (75%), cefa-

Niflo menor de 2 afios

* Tensién aumentada de la fontanela, diastasis de suturas craneales, macrocefalia, vomitos de aparicién nocturna o “en escopetazo”
* Sintomas inespecificos: rechazo de tomas, irritabilidad, somnolencia, retraso o regresién del desarrollo psicomotor, movimientos anormales de los ojos

Nifio mayor de 2 afios

* Cefalea que aumenta en frecuencia o intensidad, de predominio matutino o que despierta al nifio por las noches
* Se acompafia de vomitos, somnolencia (tumores de fosa posterior), trastornos de la alimentacion, alteracion de la personalidad o del caracter (tristeza,
cambios de humor, apatia), disminucion del rendimiento escolar y trastornos del lenguaje

Sintomatologia asociada

— Sindrome de ojos “en sol naciente” tipico del lactante
* Anisocoria, disminucion de la agudeza visual
* Convulsion afebril, especialmente si es parcial y compleja
* Afectacion de pares craneales (ptosis, paralisis facial, hipoacusia, etc.)

* Otros signos de hipertension intracraneal (ademas de la cefalea y los vomitos):
— Triada de Cushing (hipertension, bradicardia, alteracion del patrén respiratorio)

* Lateralizacion de la cabeza (puede aparecer hasta 3-4 meses antes del diagndstico)
* Signos de focalidad neuroldgica (piramidalismo, déficits motores o sensitivos) y signos cerebelosos y/o extrapiramidales (ataxia, inestabilidad, dismetria,
aumento de la base de sustentacion, disdiadococinesia, movimientos involuntarios, temblor)
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lea (67%), trastornos de la marcha/coordinacion (60%) y
edema de papila (34%), en tumores de fosa posterior;
signos de hipertension intracraneal (47%), convulsiones
(38%) y edema de papila (21%), en tumores supratento-
riales; trastornos de la marcha y la coordinacién (78%),
paralisis de los nervios craneales (52%), signos piramida-
les (33%), cefalea (23%) y estrabismo (19%), en tumores
del tronco cerebral; dolor de espalda (67%), alteraciones
de la marcha/coordinacién (42%), deformidad de la co-
lumna (39%), debilidad focal (21%) y pérdida de control
de esfinteres (20%), en tumores medulares. Si su origen
es hipotalamo-hipofisario aparecen deficiencias visua-
les, panhipopituitarismo, diabetes insipida y/o trastor-
nos de la pubertad. Los signos de hipertension intracra-
neal se ausentan en mas de la mitad de los nifios con un
tumor cerebral.

La sospecha debe ser elevada si se asocia mas de un
signo o sintoma sugerente de lesion intracraneal ocu-
pante de espacio (Tabla 1), en particular si son progresi-
vos. En pacientes afectos de neurofibromatosis, esclero-
sis tuberosa, von Hippel-Lindau, ataxia-telangiectasia o
sindrome de Gorlin debemos tener un alto indice de sos-
pecha ante sintomatologia sugerente?

Neuroblastoma y otros tumores del sistema

nervioso simpatico

Es la neoplasia solida extracraneal mas frecuente de la
infancia, en torno a un 8,8% de los casos de cancer y un
15% de las neoplasias infantiles diagnosticadas por de-
bajo de los cinco afios. Es caracteristico de la infancia
temprana, un 80% de los casos se diagnostican antes de
los cuatro afos de vida (un tercio de ellos antes de los dos
afnos)®. Se origina a partir de la glandula suprarrenal o de
los ganglios simpaticos paravertebrales, por lo puede
aparecer a lo largo de todo el eje espinal. Su localizacion
mas frecuente es abdominal (area retroperitoneal y glan-
dula suprarrenal, 65-69%), seguida del mediastino poste-
rior (20%), la region cervical (5%) y la pelvis (2-3%)°.

Las manifestaciones clinicas son frecuentemente
inespecificas (fiebre, pérdida de peso, astenia, hiporexia,
estancamiento ponderal, adenopatias, dolores osteoarti-
culares, claudicacion de la marcha...). Aparecen sintomas
en relacion con el efecto masa (tos persistente, disnea,
distension abdominal, estrefiimiento, obstruccion intes-
tinal) o por la compresién medular o de raices nerviosas
(dolor de espalada, de caracteristicas radiculares con pa-
raplejia, incontinencia urinaria y/o fecal)**2. De forma
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poco frecuente, presenta hipertension arterial, habitual-
mente por compresion de la arteria renal (no por la secre-
cion de catecolaminas, mas tipica del feocromocitoma).
Se diferencian distintos sindromes que, solos o en com-
binacion, se asocian al debut del neuroblastoma: 1) sin-
drome de Pepper (hepatomegalia por infiltracién masiva
del higado), en formas metastasicas en recién nacidos y
lactantes; 2) sindrome de Horner (ptosis, miosis y anhi-
drosis), en tumores cervicales o toracicos; 3) sindrome de
vena cava superior en tumores cervicales e intratoracicos;
4) sindrome de Hutchinson (hematoma en “anteojos” o en
“ojos de mapache”, con proptosis), en caso de infiltracion
retrobulbary orbitaria; a veces se manifiesta como dolor
6seo, anemia, hemorragia y/o infecciones, si hay infiltra-
cion de la médula dsea; y 5) sindrome de blueberry muffin
(nédulos subcutaneos azulados por invasion cutanea),
caracteristico de neonatos y lactantes.

El neuroblastoma es un tumor caracteristicamente
asociado a sindromes paraneopldsicos?: 1) sindrome op-
soclonus-mioclonus: caracterizado por la aparicion de mo-
vimientos oculares involuntarios, caéticos, conjugados,
de gran amplitud, asociados a mioclonias focales y ataxia
de tronco; 2) sindrome de Kerner-Morrison (7-9%): diarrea
secretora, hipocaliemiay deshidratacion, por secrecion de
péptido vasoactivo intestinal (VIP) y somatostatina, en
formas mas benignas (ganglioneuromas, ganglioneuro-
blastomas), de mejor prondstico; 3) hipercalcemia de
origen tumoral por secrecion de moléculas similares a la
paratohormona.

Tumor de Wilms (nefroblastoma)

Es el tumor renal mas frecuente en nifos, en torno a
un 5%. Debuta habitualmente entre unoy cinco ahos de
edad, con un pico de incidencia a los 2-3 afios®. Enun 75%
de los casos se descubre como un hallazgo casual de una
masa abdominal. Su localizacién es anterior y suele cir-
cunscribirse a un hemiabdomen. Un 25% asocia hiper-
tension arterial y/o hematuria. Es habitual el anteceden-
te de dolor abdominal, vomitos, pérdida del apetito,
estrefiimiento, fiebre o infeccién del tracto urinario®®. Se
presenta de forma bilateral en un 3-13% de los casos.

El tumor de Wilms es el ejemplo clasico de neoplasia
asociada a trastornos genéticos (solo un 1-4%)>'2, pero
debe tenerse en consideracion para realizar un segui-
miento estrecho. En sujetos afectos de sindrome WARG
o sindrome de Denys-Drash existe un 33-50% de riesgo
de desarrollar un nefroblastoma. Su incidencia en nifios

Form Act Pediatr Aten Prim. 2014;7(2):67-74

©AEPap 2014 - Copia para uso personal, se prohibe la reproduccién y/o transmision de este documento por cualquier medio o formato - www.fapap.es



J. Huerta Aragonés mm Oncologia para el pediatra de Atencién Primaria (I1): formas de presentacion de las diferentes neoplasias...

con aniridia es del 4,2-5,5%; con hemihipertrofia, de un
5,8-15,9%, y con sindrome de Beckwith-Wiedemann, de
un 0,8-1,9%*"3.

Sarcoma de partes blandas

Los sarcomas de partes blandas suponen un 6,3% de los
tumores infantiles, siendo el méas frecuente el rabdomio-
sarcoma. Existen dos picos de incidencia (2-6 afos y ado-
lescencia), con un ligero predominio en varones. Su varian-
te histologica embrionaria es mas comun en nifos
pequefios y lactantes. El tipo alveolar, mas agresivo, de lo-
calizacion preferente en tronco y extremidades, aparece
sobre todo en ninos mayores de seis afios. Se asocia con
alteraciones citogenéticas y con formas hereditarias (sin-
drome de Li-Fraumeni o neurofibromatosis). Su localiza-
cion es muy diversa: el tipo embrionario aparece prepon-
derantemente en la cara —nasofaringe, cavidad nasal,
conducto auditivo, regién mastoidea, parotida—, la pelvis,
las vias biliares y el higado, y la regién paratesticular); el
tipo alveolar se localiza habitualmente en las extremida-
des, la pared del tronco, en localizacién intratoracica o in-
traabdominal®. Segun la localizacion, podemos encontrar
diversa sintomatologia, que se desarrolla en la Tabla 2.

Tumores de estirpe 6sea

Los tumores dseos malignos suponen un 5,5% de las
neoplasias infantiles. Se observan con mayor frecuencia
en la segunda década de la vida, coincidiendo con el esti-
ron puberal?, aunque los tumores de la familia Ewing
pueden verse en nifos mas pequenos. El dolor localizado
en los huesos (especialmente en el fémur) o en las arti-

culaciones (sobre todo en la rodilla) es un motivo de con-
sulta habitual en Pediatria.

Los tumores 6seos son raros, pero debemos pensar en
ellos especialmente en la segunda década de la vida y si
no existe antecedente traumatico previo®. Suelen pre-
sentarse con dolor 6seo localizado (a veces multifocal),
inicialmente intermitente (que se hace persistente), que
no calma con analgésicos y desvela por la noche, acom-
pafiado posteriormente de una masa palpable (tumora-
ciéon de consistencia dura) y de una alteracion de la fun-
cionalidad®. En el caso del sarcoma de Ewing, aparece
fiebre en un cuarto de los pacientes. A veces se observa
pérdida de peso. En el estudio radiologico puede obser-
varse una fractura patoldgica con un aumento de partes
blandas que no es proporcional a la lesién®. El sarcoma de
Ewing muestra clasicamente un patron de multiples 13-
minas (“capas de cebolla”). El osteosarcoma presenta
areas osteoclasticas y osteoblasticas dentro del tumor,
siendo tipico el tridngulo de Codman (formacion de hue-
so reactivo entre el periostio intacto elevado y la cortical
subyacente en la zona de transicion con la zona extrao-
sea del tumor)™. Es frecuente que exista un retraso entre
el inicio de los sintomas y el diagndstico de estos tumo-
res, especialmente en localizaciones axiales o pélvicas,
debido a lo insidioso del curso de la enfermedad.

Retinoblastoma

Es el tumor ocular mas frecuente en nifios, en torno a
un 3% del global. Un 90% aparece en menores de cuatro
afnos (en especial durante el primer afio de vida). Existe
unaforma hereditaria, a menudo de presentacion bilate-

Tabla 2. Sintomas y signos relacionados con el rabdomiosarcoma, seguin localizacion

Localizacion primaria Sintomas y signos

Oido medio

Otitis media cronica, otorrea hemorragica recurrente, pélipos

Cavidad nasal y nasofaringe

Obstruccion nasal y de la via aérea, rinorrea, sinusitis, epistaxis, dolor local, afonia, cambios en la voz, disfagia

Orbita

Proptosis, ptosis, pérdida rapida de vision, alteracion de la movilidad ocular, inflamacion con tumoracion palpable

Cabezay cuello Masa indolora

Intratoracicos

Tos, distrés respiratorio, disfonia, disfagia

Retroperitoneo Masa abdominal asintomatica. A veces ascitis, abdomen agudo, ictericia obstructiva (si afectacion via biliar)
Vejiga Hematuria, obstruccion urinaria
Prostata Masa pélvica, obstruccion urinaria

Paratesticular Masa escrotal unilateral e indolora

Vagina y vulva

Secrecién vaginal mucosanguinolenta, polipo

Extremidades

Masa de partes blandas, habitualmente firme y no dolorosa (a veces silo es), sensibilidad anormal a la palpacion
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ral y multifocal, con una herencia autosémica dominante
y elevada penetrancia. Los hallazgos fisicos que nos de-
ben alarmar son leucocoria (reflejo pupilar blanco), estra-
bismo de reciente aparicién (sobre todo en mayores de
tres meses), inflamacion ocular persistente, proptosis,
disminucion de la agudeza visual y glaucoma. Es impor-
tante conocer los antecedentes familiares con objeto de
discriminar las formas hereditarias de las esporadicas.
Parece existir una asociacion entre el retinoblastoma con
el labio leporino, la dentinogénesis imperfecta, la incon-
tinencia pigmentiy la catarata familiar congénita2.

Hepatoblastoma

Supone un 0,6-1% de los tumores malignos infantiles.
Se presenta en general con hepatomegalia acompahada
0 no de otros sintomas: distensiéon abdominal, ictericia,
pérdida de peso, anorexia, vomitos, fiebre o dolor abdo-
minal. Sus metastasis suelen localizarse en el pulményy,
menos frecuentemente, en el hueso, el sistema nervioso
central y la médula 6sea.

Tumores germinales

Suponen un 3,5% de los casos de neoplasias infanti-
les'. Aparecen en multiples localizaciones, de modo que
la clinica de presentacion dependera de su ubicacion®®:

e Region sacrococcigea (42%): se asocia con frecuen-
cia a anomalias congénitas (especialmente mus-
culoesqueléticas o del sistema nervioso), y son mas
frecuentes en nifas (75%). A menudo se diagnosti-
can como hallazgo casual en una exploracion de
imagen realizada por otro motivo o en relacion con
la palpacion de una masa abdominal o una masa
exofitica en la regién sacrococcigea.
Ovario (24%): se presentan generalmente a partir
de los ocho afos de vida, especialmente entre los
10y los 14 afios, con un pico de aparicion a los 18-
19 afios de edad. Se manifiestan con dolor abdomi-
nal (generalmente crénico, aunque en un tercio
simulan un abdomen agudo en relacién con tor-
sion ovarica), masa abdominal, fiebre recurrente,
estrefimiento, amenorrea, sangrado vaginal, pu-
bertad precoz y, raramente, disuria.
Testiculo (9%): existe una importante asociacion
con antecedentes de criptorquidia. A menudo su
presentaciéon es paucisintomatica, en forma de
masa escrotal indolente. Raramente se presenta
como pubertad precoz.
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® Mediastino (8%): se presentan casi siempre como
una masa mediastinica anterior, mas frecuentes
en varones, y producen disnea, insuficiencia respi-
ratoria, hemoptisis...

Intracraneales: estan localizados generalmente en
la region pineal o supraselar. La presentacion inclu-
ye alteraciones visuales, diabetes insipida, hipopi-
tuitarismo, anorexia y pubertad precoz.

Otras localizaciones (retroperitoneo, cuello, vagi-
na..).

El diagnostico se basa en la realizacion de pruebas de
imagen pertinentes segun la localizacion, asi como de la
realizacién de marcadores tumorales (AFP, B-HCG) y lac-
tato deshidrogenasa.

Histiocitosis

Se trata de un grupo heterogéneo de enfermedades
de causa desconocida, muy infrecuentes, a menudo in-
fradiagnosticadas, caracterizadas por una proliferacion
de células del sistema mononuclear-fagocitico, con gra-
vedad variable. Puede presentarse en cualquier rango
etario, pero son mas frecuentes entre unoy tres afos de
edad, con una incidencia estimada de 3-5 casos/10° ni-
fios/afio®. El subtipo mas relevante en Pediatria es Ia his-
tiocitosis de células de Langerhans. Puede aparecer de
forma localizada o multisistémica, con afectacion de dos
0 mas 6rganos: hueso, mucosas, piel, médula 6sea, gan-
glios linfaticos, sistema nervioso (eje hipotalamo-hipofi-
sario) o visceras (higado, pulmon, bazo...)*. En raras oca-
siones (<2%) afecta al aparato digestivo, en forma de
diarrea persistente o sindrome malabsortivo®.

En lactantes y nifios pequenos, se presenta de forma
tipica en forma de lesiones cutaneas, eritematocostro-
sas, con coloracion roja-violacea, aisladas o confluentes,
a menudo con descamacion superficial y un curso torpi-
do, pudiendo presentar periodos de regresion parcial.
Pueden simular otros procesos como dermatitis seborrei-
cas. Suelen localizarse en el cuero cabelludo, la region
retroauricular, el tronco, los pliegues y, raramente, en las
palmas olas plantas de los pies. Las formas multisistémi-
cas son mas frecuentes en nifios menores de tres afos, lo
que implica un peor pronodstico®>.

En nifos mayores de 2-3 afos es frecuente encontrar
sintomatologia relacionada con afectacion 6sea, por or-
den de frecuencia, en craneo, huesos largos, huesos pla-
nosy vértebras. Se consideran de riesgo las afectaciones
hematopoyética, hepatica, esplénica y pulmonar, asi
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como determinadas localizaciones 6seas, a saber, en vér-
tebras, orbita, temporal, mastoides, esfenoides, arco zi-
gomatico, etmoides, maxilar y/o senos paranasales y
fosa craneal media o anterior, con extensién a tejidos
blandos. Puede presentarse con afectacion ocular (prop-
tosis, exoftalmos, afectacion orbitaria), auricular (otitis
externa/media recurrente, otorrea persistente) o de cavi-
dad oral (movilidad o pérdida de piezas dentarias, masa
intraoral, tlcera mucosa, gingivitis)*>*. En caso de afec-
tacion del sistema nervioso central, en especial del hipo-
talamo, se manifiesta con diabetes insipida con polidip-
sia y poliuria, y panhipopituitarismo.

El diagndstico se basa, como siempre, en una adecua-
da anamnesis y exploracion fisica, siendo en este caso
fundamental la histopatologia caracteristica de estas
lesiones (CD1a, CD207), en caso de poder realizar una
biopsia. El estudio de extension consiste en un hemogra-
ma con extension de sangre periférica (y estudio de mé-
dula 6sea si existen citopenias), bioquimica de sangre y
orina con osmolalidad e iones (para descartar una diabe-
tes insipida), funcién hepatica, ecografia abdominal, ra-
diografia de toérax y serie ésea. En casos en que se sospe-
cha afectacion multifocal, se indicaran otras pruebas
complementarias (resonancia magnética selectiva o to-
tal body, gammagrafia ésea, PET...).

EXAMENES COMPLEMENTARIOS
DE PRIMERA LINEA

Existe una gran variedad de estudios analiticos, anato-
mopatologicos, moleculares y de imagen que nos pue-

Tabla 3. Principales marcadores tumorales en la edad pediatrica

den ayudar a diagnosticar una neoplasia infantil. De for-
ma breve, las herramientas diagnosticas mas habituales
en la practica de Atencidn Primaria son?®:
® Hemograma, velocidad de sedimentacion globular,
bioguimica con perfil hepatico y renal asi como mar-
cadores de lisis tumoral (acido drico, lactatodeshi-
drogenasa, iones), fosfatasa alcalina, proteinograma

y serologias virales o parasitoldgicas (por ejemplo,

Leishmania).

® Marcadores tumorales: en la practica clinica, los
mas relevantes son los metabolitos de catecolami-
nasenorinay la alfafetoproteina, pero hay muchos
otros (Tabla 3)Y7.

e Estudios de imagen:

— Radiografia de torax: debe hacerse anteroposterior
y lateral cuando sospechemos tumoraciones in-
tratoracicas primarias o metastasicas, mediastini-
cas, derrame pleural maligno otumores cardiacos.

— Radiografia de abdomen: su indicacion principal
es la sospecha de una obstruccion intestinal de-
rivada de una masa abdominal o pélvica. No
obstante, hay que sopesar su uso, pues una ra-
diografia normal no descarta una enfermedad
neoplasica abdominal, pero supone una dosis de
radiacion para el nino.

— Ecografia abdominal: es el estudio de eleccidn
ante cualquier sospecha de masa abdominal o
pélvica, y resulta especialmente util para cono-
cer las dimensiones, caracteristicas y relaciones
de vecindad con tejidos adyacentes. El estudio
Doppler nos daria informacion sobre vasculari-
zacion de la masa.

Abreviatura Nomenclatura

Indicaciones

AFP Alfa-fetoproteina Hepatoblastoma, carcinoma hepatocelular, tumores germinales
CEA Antigeno carcinoembrionario Tumores colorrectales y del aparato digestivo, tumores germinales, teratoma inmaduro
p-HCG Gonadotropina coridnica humana Tumores de células germinales

Catecolaminas Dopamina, adrenalina, noradrenalina
HVA Acido homovalinico

Neuroblastoma, feocromocitoma

VMA Acido vanilmandélico

SHIAA Acido 5-hidroxiindolacético Tumores neuroendocrinos

NSE Enolasa neuronal especifica Tumores del neuroectodermo embrionario: neuroblastoma, carcinoma medular tiroideo,
feocromocitoma, carcinoma de islotes pancredticos, carcinoma pulmonar e intestinal

NPY Neuropéptido Y Neuroblastoma, leucemia linfoblastica (buen pronéstico)

TSA Acido sialico total Leucemia

TSA/TP Ratio TSA/proteinas totales Tumores solidos
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— Otros estudios de imagen mas avanzados se re-
servaran para el medio hospitalario: resonancia
magnética nuclear, tomografia computarizada,
PET-TAC, tomografia computarizada por emision
de foton simple 6sea, gammagrafia (en sus dife-
rentes modalidades)...

El resto de estudios hematoldgicos (por ejemplo, aspi-
rado de médula 6sea), anatomopatoldgicos, citogenéti-
cos, de biologia molecular, etc. se haran en medio hospi-
talario en funcién de la sospecha y de los datos arrojados
previamente por los estudios de su pediatra de referencia.
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