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NOTA A LA EDICION EN LENGUA ESPANOLA

La iniciativa de traducir al espafiol este manual de formacion y sensibilizacion
dirigido a los médicos del primer nivel de atencion para el diagndstico precoz del
cancer en niflos me fue inspirada a raiz de mis diferentes contactos con colegas
peruanos y de mi participacion en actividades cientificas organizadas en particular
por la Sociedad Peruana de Pediatria. En efecto, me parece que el diagnostico
y la atencion de este tipo de patologias en el Pert estan en similar situacion que
en Marruecos y merece una atencion especial y esfuerzos de sensibilizacion e
informacion.

La Asociacion “L’ Avenir”, dirigida de manera dinamica y con entusiasmo por
su presidenta la Doctora y Académica Sra. Fouzia Msefer Alaoui, inicio6 en el afio
2006 un programa de formacion y sensibilizacion para los médicos y pediatras
del primer nivel de atencién en Marruecos, con el fin de mejorar la atencion de
los nifios cancerosos y aumentar su indice de curacion. Este programa se basa en
seminarios periddicos de formacion a beneficio de dichos médicos, seminarios
apoyados por material didactico del que forma parte principal este manual.

Con el amable permiso de la Dra. Msefer Alaoui, la Dra. Gloria Paredes
Guerra y yo empezamos la traduccion del manual para ofrecerlo al cuerpo médico
peruano que trabaja en el primer nivel de atencion, dedicado a los nifios, para
ayudar en la deteccion del cancer pediatrico, brindar una adecuada referencia de
los pacientes y seguir su evolucion de manera coordinada con las unidades de
referencia.

Laedicion de este manual fue posible gracias al valioso apoyo de la Asociacion
Ayuda con Amor, que forman las y los conyuges de los Embajadores acreditados
en el Peru, que acepto sostener la edicion e impresion de este manual y demas
material didactico. Nuestra gratitud y reconocimiento a Ayuda con Amor.

Queremos también agradecer al Dr. [van Maza Medina que ha contribuido
en la traduccion y a la Sra. Isabel Guevara que ha revisado el documento final.

Esperamos que este manual, editado bajo los auspicios de la Embajada del
Reino de Marruecos en el Peru, como expresion de los vinculos e intercambios
culturales entre el Reino de Marruecos y la Republica Peruana, contribuya a
mejorar la atencion de los nifios enfermos con cancer y aumente sus oportunidades
de curacion.

Dr Mohammed-Tahar LAHRECH
Profesor de Pediatria
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PROLOGO

El presente manual se trata de los canceres infantiles mas frecuentes de
manera simple. Esta realizado para ponerlo a disposicion de los médicos del
primer nivel de atencion par ayudarlos a hacer un diagndstico precoz y mejorar
las posibilidades de curacion.

Entonces, cuando el diagnostico es tardio, el cancer es mas avanzado porque
la evolucion del cancer infantil es muy rapida y de alta gravedad. Entonces,
el tratamiento se vuelve largo, toéxico, muy caro y muy dificil para el equipo
multidisciplinario de atencion y finalmente con pronoéstico reservado.

Al revés, cuanto el diagndstico es mas temprano y el tratamiento es adecuado,
el 80% de los nifios se curan, con menos costo, menos sufrimiento y menos
secuelas.

En el ano 2005, cuando la Unién Internacional Contra el Cancer (UICC) y
Sanofi-Aventis iniciaron una licitacion para proyectos, la Asociacion L’Avenir
con el acuerdo de la Sociedad Marroqui de Hematologia y Oncologia Pediatrica (
SMHOP) y las unidades hospitalarias de Hematologia y Oncologia Pediatrica de
Marruecos realizo el proyecto “ Compaiia nacional para el diagnostico precoz del
cancer en el nifo”. Este proyecto esta dirigido a 3 grupos: el publico en general,
la familia y los profesionales del primer nivel de atencion.

Para el publico en general, la Asociacion Lalla Salma de lucha contra el
Cancer organiz6 una compaia de sensibilizacion y de informacion del 16 de
mayo hasta el 16 de junio 2006 con mensaje principal “El cancer es curable si el
diagnostico es precoz y el tratamiento adecuado”.

Referente a los profesionales de la salud, un estudio cualitativo de las causas
del retraso del diagnostico ha mostrado la importancia de este grupo: a menudo
no piensan al cancer en la nifiez y cuando lo piensan. se requiere mantener
actualizado los conocimientos.

Emprendiamos asi una formacion en tres etapas con la participacion de la
Asociacion Lalla Selma de Lucha contra el Cancer y el Ministerio de la Salud:

* En noviembre del 2006, organizamos un seminario de 3 dias en la
Facultad de Medicina y de Farmacia de Rabat para 60 pediatras de todas
las regiones del Reino; los mismos capacitaban a los profesionales de
salud del primer nivel y a los pediatras de sus regiones o provincias;




*  Después de este seminario se elaboré un poster titulado “Diagnostico
precoz del cancer en el nifio” dirigido a los médicos del primer nivel de
atencion, siendo distribuido en todas las regiones del pais.

» Finalmente, se elabor6 este manual que es una guia simplificada para el
diagnostico precoz del cancer en el nifio dirigido a los médicos del primer
nivel de atencion, fue distribuido durante los siguientes seminarios de
sensibilizacion organizados durante el mismo afio.

El objetivo principal de esta formacion es que los médicos del primer
nivel de atencion pensaran en el cancer en la nifiez, cuando examinan un nifio
con sintomas particulares, sabrian como confirmarlo, como referirlo y como
comunicarselo a la familia.

El ultimo objetivo es el diagnostico precoz de los canceres en el nifio a fin de
curarlos, disminuir el costo global del tratamiento y aumentar su calidad de vida.

Los objetivos secundarios son la capacitacion de los médicos del primer
nivel de atencion para vigilar al paciente, contribuir en el tratamiento y apoyar al
paciente y a su familia.

A corto plazo, debemos consolidar la red de los médicos corresponsales
existente desde hace afios: a mediano plazo, debemos crear unidades regionales de
oncologia pediatrica con capacidad de tratar y vigilar a sus pacientes localmente.

Esta guia no pretende ser un libro exhaustivo de oncologia pediatrica. Es la
expresion de la experiencia cotidiana de especialistas quienes lo han escrito y
también del conocimiento que ellos tienen de los problemas que los profesionales
de salud encuentran en sus actividades en las regiones lejas de las grandes
ciudades y con enfermos sin recursos.

Esperamos que este documento pueda ayudar los profesionales de la salud y
a los médicos durante sus actividades cotidianas.

Dr Fouzia Msefer Alaoui,

Presidente de la Asociacion “L’Avenir”
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CANCER INFANTIL A NIVEL MUNDIAL 'Y
SITUACION NACIONAL

Dra. Gloria Paredes Guerra, Dra. Jenny Gerénimo Meza, Dra. Clara Pérez
Samitier

El cancer es una enfermedad rara en los nifios, la incidencia media anual en
Europa es de 140 casos por millon de niflos, pero esta enfermedad representa
la primera causa de muerte en niflos en los paises desarrollados. El cancer
es responsable de mas del 12% de todas las causas de muerte en el mundo,
conforme la esperanza de vida en el planeta va mejorando, la incidencia de
cancer se incrementa en relacion a multiples factores, como la mayor exposicion
de los individuos a factores de riesgo cancerigenos, la reduccion de las tasas
de mortalidad y natalidad, con la prolongacion de la expectativa de vida y el
envejecimiento de la poblacion llevan al aumento de la incidencia de las dolencias
cronico degenerativas, especialmente las cardiovasculares y el cancer.

La carcinogénesis es un proceso de multiples etapas con cuatro eventos
definidos: iniciacion, promocioén, conversidon y progresion. Con los
biomarcadores, la epidemiologia molecular puede monitorear los eventos génicos
desde el momento de la exposicion hasta la aparicion de la enfermedad, también
permiten evaluar la interaccion entre un sistema biologico y un agente ambiental
quimico, fisico o bioldgico. ¢Por qué si somos expuestos al mismo factor de
riesgo unos desarrollan cancer y otros no? Casi todos los carcindgenos quimicos
necesitan activacion enzimatica, para que puedan efectuar su dafo, el cuerpo se
protege con complejos enzimaticos que desactivan estos efectos, la variacion
del polimorfismo enzimatico entre los diferentes individuos se relaciona con el
mayor riesgo de desarrollar cancer.

Las causas del cancer infantil son desconocidas y la prevencion del cancer
infantil no es posible, los programas de deteccion precoz de Neuroblastoma no
han mostrado un impacto en la supervivencia de los nifios afectados. Hay canceres
infantiles que se asocian con transmision genética relacionada con alteracion
cromoso6mica especifica, como el RETINOBLASTOMA, NEUROBLASTOMA,
TUMOR DE WILMS.

CANCER INFANTIL EN EL PERU

Mientras la mortalidad por todas las causas en el PERU viene descendiendo
progresivamente, la mortalidad por cancer se viene incrementado, hasta
constituirse en la segunda causa de muerte, segin las cifras oficiales del
Ministerio de Salud.




El cancer infantil en la actualidad se considera una enfermedad emergente
del presente y del futuro por lo cual debemos como médicos darle la importancia
debida a través de la educacion a la poblacion, a la familia, a los trabajadores de
salud, insistir con el Diagnostico Precoz ya que el tratamiento de los estadios
avanzados genera una intervencion muy costosa desde el punto de vista social,
econdmico y bioldgico para el pais.

A nivel nacional el cancer infantil ocupa el 4% de las enfermedades de la edad
pediatrica y de acuerdo a las estadisticas se considera la tercera causa de muerte
después de los cuadros infecciosos, enfermedades congénitas y accidentes.

La Tabla muestra la distribucion general de las diferentes neoplasias infantiles
de acuerdo a la edad y tipo histologico.

INCIDENCIA DE NEOPLASIAS INFANTILES EN
RELACION A GRUPOS ETAREOS

0-5ANOS  5-10ANOS  10-15ANOS

LEUCEMIA G5.7% [22.59)
S.N.C. @D
LINFOMA 3.7 13.3 16.4
NEUROBLASTOMA 2.2 0.5
T.TEJ.BLANDOS 3.7 3.5 6.0
RINON 6.1 2.0
HUESOS 0.6 5.0 (10.5
RETINOBLASTOMA 1.3 -
OTROS 8.6 5.9 23.7

Enel Pert se estainiciando el proceso de desconcentracion y descentralizacion
del tratamiento del cancer infantil, en la actualidad los centros principales de
tratamiento estan centralizados en Lima siendo el Instituto de Enfermedades
Neoplasias (INEN) el centro de referencia del Ministerio de Salud, el Hospital
Rebagliati , el Hospital Almenara, los de Seguridad Social ESSALUD. La
infraestructura del Hospital Rebagliati de ESSALUD ha permitido el tratamiento
de trasplantes de medula dsea y trasplante autologo de tumores solidos en nifios
con cancer.

La incidencia anual de cancer infantil en el PERU no se conoce ya que no se
tiene un registro nacional de cancer, hay registros regionales en Trujillo, Lima,
Arequipa. En el INEN se refieren un promedio de 500 nuevos casos por afio,
siendo el 60% pacientes de provincias, en ESSALUD se admiten 300 casos
nuevos/aflo también referidos de todo el territorio nacional.
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Las patologias oncologicas a nivel pediatrico reportadas a nivel nacional
varian segun los dos centros mas importantes de tratamiento oncoldgico asi en
ESSALUD la frecuencia de las 5 neoplasias mas frecuentes es: Leucemia Aguda,
Tumor del Sistema Nervioso, Linfoma no Hodgkin, T. Wilms y Osteosarcoma.
De acuerdo al Registro de Cancer de Lima Metropolitana, centro de investigacion
Maes-Heller, las neoplasias mas frecuentes son: Leucemia Aguda, Linfomas
(Hodgkin y No Hodgkin), Tumor Sistema Nervioso, Sarcomas, Retinoblastoma,
Tumores 6seos, Tumor germinal gonadal, Tumor de Wilms, Tumor Hepaticos y
Neuroblastoma.

La tabla muestra los sintomas y signos mas frecuentes observados por los
padres y el personal de salud con los tipos de cancer relacionados.

SINTOMAS OBSERVADOS POR LOS PADRES QUE DEBEN
HACER PENSAR EN UN CANCER PEDIATRICO

SINTOMA PRINCIPAL TIPOS DE CANCER

Masa en abdomen - Neuroblastoma
- Tumor de Wilms
- Hepatoma
Otros tumores solidos

Palidez, fatiga - Leucemia
- Linfoma

Cojera - Osteosarcoma

- Otros tumores 6seos
Dolor éseo -Leucemia

-Sarcoma de Ewing

-Neuroblastoma
Hemorragia vaginal -Tumor embrionario

- Rabdomiosarcoma

Pérdida de peso - Linfoma de Hodgkin

A fin de prevenir o detectar tempranamente el cancer en nifios se recomienda
a los padres prestar atencion a los dolores de cabeza o de piernas, moretones o
bultos que pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo, la perdida de peso
inexplicable, palidez, un brillo excesivo en uno de los ojos, asi como el sangrado
de la nariz, recto o encias que puede presentarse en un nifio y estar asociado con
cancer infantil. Una vez que se ha evidenciado alguno de los signos mencionados
debe acudirse por atencion medica a fin de llegar a un diagnostico e iniciar
tempranamente el tratamiento correspondiente.

El 80% de los casos de céancer infantil en etapas tempranas es curable, sin
embargo la biologia de esta enfermedad, las dificultades geograficas, las barreras
culturales se relacionan con la realidad de los paises en vias de desarrollo en los
cuales mas del 50% de nifios acuden con enfermedad avanzada al diagnostico
inicial.




Los médicos de atencion primaria son los que establecen la sospecha
diagnostica clinica, pero el diagnostico de cancer se basa siempre en la
confirmacion histologica del tumor. La correcta identificacion del tumor
con sus caracteristicas genéticas y moleculares es fundamental para establecer
el programa de tratamiento que necesita cada paciente. La filosofia actual
no es solo curar “sino curar con los minimos efectos secundarios y la mejor
calidad de vida “ Como retos para el futuro queda la atencion especializada a
los adolescentes, el descubrimiento de nuevas modalidades terapéuticas, una
terapia mas personalizada, mayores centros de atencion con la desconcentracion
y descentralizacion de la atencion en oncologia pediatrica asegurando el acceso
universal a todos los nifios a una atencion integral clinica, social, emocional y
psicolodgica que permita integrar a los nifios curados a la sociedad.

Como padres y educadores es importante inculcar en los nifios habitos
saludables para evitar cancer de adultos como NO FUMAR, NO BEBIDAS
ALCOHOLICAS EN EXCESO, HACER EJERCICIO, ALIMENTACION
SALUDABLE, EVITAR EL SOBREPESO, CONDUCTA SEXUAL
RESPONSABLE, PROTEJERSE DEL SOL, USO DE PROTECTOR SOLAR,
VACUNARSE CONTRA VIRUS DE HEPATITIS BY VIRUS DEL PAPILOMA
HUMANO, también acudir a los preventorios de salud.




ROL DEL MEDICO DEL PRIMER NIVEL DE
ATENCION EN EL CANCER INFANTIL

Fouzia Msefer Alaoui

El rol del médico general en los canceres infantiles es primordial tanto en el
diagnostico precoz, en la orientacion adecuada, como en la vigilancia terapéutica
y creciendo pedidtrica.

El médico de cabecera es un compafiero muy importante de los centros de
oncologia pediatrica, esencial en la curacion del nifio o en su acompafamiento
en sus ultimos momentos (cuidados paliativos).

DIAGNOSTICO PRECOZ:

Los niflos con cancer han visto su pronodstico mejora de manera espectacular
durante los ultimos veinte afios: tres niflos de cada cuatro tratados se curan y
pueden vivir una vida normal. Es decir la necesidad de un diagndstico precoz es
vital para dar al nifio las mejores oportunidades de curar.

Los signos clinicos iniciales varian mucho segun el tipo de céncer, su
localizacion y la edad del nifio. La mayoria de los canceres en el nifio tienen una
historia natural cortisima ( de 6 semanas a 6 meses) ; asi, la aparicion reciente de
signos clinicos sin razén evidente - particularmente de origen infeccioso- en un
nifio sano, se debe sospechar la posibilidad de un cancer.

Escuchar bien a los padres y al nifio, hacer un examen fisico orientado y con
paciencia evitara que se escape un problema serio.

Una atencion particular debe ponerse en los puntos siguientes:

* un cambio reciente en el comportamiento del nifio: por ejemplo el nifio
que no juega, que esta “muy tranquilo”, que esta triste, con cansancio sin
razén evidente, un nifio palido o con sindrome anémico pueden ser signos
de un cuadro de leucemia aguda.

El médico que evalta el nifio inicialmente debe realizar un examen
completo e indicar un estudio de hemograma a fin de confirmar la
sospecha de posible leucemia. Es vital realizar el diagnostico correcto y
no perder tiempo valioso prescribiendo suplemento de hierro o vitaminas.

El hemograma puede mostrar neutropenia ( neutréfilos menor de 1500/
mm3), anemia tipo nomocréomica asociada o no con trombocitopenia,
estos hallazgos independientemente de la presencia de “blastos” debe ser
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evaluado por hematélogo y definir estudio complementario de medula
osea.

Una adenopatia asimétrica, no dolorosa que persiste mas de treinta dias
debe sugerir una enfermedad de Hodgkin atin cuando el examen clinico
es normal. El primer test que se debe realizar es un PPD. Si ha sido
negativo, la biopsia debe ser obligatoria. Los médicos o cirujanos que
realizaran la biopsia deben evitar una incisién grande o agresiva como
un curetaje ganglionar. Sacar todo el ganglio y enviarlo a patélogo para
estudiar.

El estrabismo y sobre todo la leucocoria o aspecto de ojo de gato deben
sugerir un retinoblastoma y practicar un examen de fondo de ojo.

Una tos seca o sibilancias que no desaparecen rapidamente con
broncodilatador deben sugerir un linfoma mediastinal y solicitar una
radiografia de térax de pie y con inspiracion forzada , asi como una
incidencia lateral (Rx torax de frente y lateral).

La intususcepcion intestinal aguda en un nifo de mas de 2 afios debe
hacer sospechar un linfoma enteromesentérico y practicar un examen
anatomopatologico de la masa extirpada.

Una diarrea liquida frecuente (10 a treinta cada dia) debe sugerir un
pequetio tumor maligno secretor de catecolaminas y particularmente un
neuroblastoma.

El dolor éseo difuso en un nifio palido, con una exoftalmia asimétrica
con o sin equimosis del parpado (sindrome de Hutchinson) son sugestivos
de un neuroblastoma metastatico en el hueso.

Un aumento de volumen del abdomen hara buscar un tumor abdominal
que puede ser, segun la sintomatologia asociada y la edad, un linfoma,
un nefroblastoma, un neuroblastoma, un hepatoblastoma... La ecografia
abdominal confirmara el tumor, su ubicacion, el 6rgano concernido y si
hay otros signos u otras localizaciones asociadas. La existencia de una
ascitis es mas sugestiva de una tuberculosis o de un linfoma no Hodgkin.
Un liquido hematico y turbio sugiere mas un linfoma maligno.

La asimetria reciente de la cara (tumefaccion de la mejilla, hipertrofia
gingival localizada, hipertrofia mandibular) debe evocar en premio lugar
un linfoma maxilar de Burkitt. Como el linfoma es muy sensible a la
quimioterapia, el cirujano no esta obligado a realizar una cirugia agresiva
como la hemi-maxilectomia que deja numerosos problemas estéticos
y funcionales. El rabdomiosarcoma puede ser sospechado cuando la
evolucion es larga.




* La hipertrofia asimétrica de las amigdalas sugiere un linfoma
amigdaliano y necesita un examen anatomopatologico después la ablacion
de la amigdala.

* Una disminucién importante del peso con hipoacusia o rinorrea
unilateral debe evocar un cancer del cavum sobre todo en un adolescente
y se necesita realizar una TAC del cavum y después una rinoscopia con
biopsia si existe un tumor.

* Un dolor localizado en un miembro, persistente mas de 10 dias, sin
fiebre, debe sugerir un tumor maligno 6seo sobretodo si es un nifio
grande y se debe realizar una radiografia del miembro con una buena
interpretacion. Si la radiografia es normal, se prescribe un analgésico y se
repite la radiografia 10 dias después en caso de persistencia del dolor. Si
la radiografia es de nuevo normal, necesita una gammagrafia osea .

ORIENTACION ADECUADA HACIA UN CENTRO DE REFERENCIA :

Desde que el médico sospecha la posibilidad de una patologia maligna en
un niflo, deberia enviarlo a un centro de referencia de oncologia pediatrica para
confirmar el diagnostico e iniciar el tratamiento.

El sentimiento normal de frustraciéon que siente el médico debe borrarse
frente al interés por el paciente. Mientras mas temprano se inicia el tratamiento
en un centro especializado mayores son las posibilidades de curarlo.

Un niflo que padece de cancer no debe ser tratado por un solo médico,
sin importar cuan competente sea, sino por un equipo multidisciplinario
(quimioterapeutas, cirujanos, radioterapeutas, patdlogos, radidlogos,...)

La mejor forma de contactar con un centro de referencia es via telefonica,
seguido por un fax o un e-mail con el fin de discutir la indicacion y el modo de
transferencia.

El paciente transferido debera acompafiarse de un resumen completo,
detallado, donde se describa todo lo que se ha realizado, los documentos de
imagenes, de citologia o de patologia (bloques y laminas que permitan leerlas
nuevamente, realizar el inmunofenotipaje o la inmunohistoquimica). También es
indispensable que el nifio enfermo sea acompanado por sus padres o representantes
para disminuir un poco su angustia de la enfermedad o de lo desconocido.

El nifio enfermo, al llegar al centro de referencia, sera atendido por un médico
asistente, quien lo examinara y completard su evaluacion inicial. Después de
discutir el caso con los otros miembros del equipo, se prescribird un esquema




de tratamiento para obtener una remision completa. Esta evaluacion y este
tratamiento son realizados a menudo en un Hospital de Dia, a menos que el
estado del paciente exigiera que sea internado en el hospital.

Si el paciente vive fuera de la ciudad donde recibe su tratamiento, debe
pasar la noche en un hotel, en casa de familiares o de amigos, o en todo caso en
albergue (ver listado).

Un resumen de la historia clinica debe ser enviado a cada médico tratante
del paciente. Este resumen también debe ser consignado en un simple cuaderno
escolar y entregado al paciente. Cada vez que el paciente es visto en el centro
de referencia o por su médico del primer nivel de atencion, las constataciones
y el tratamiento eventual deben ser anotados. Este cuaderno tiene un rol de
comunicacion; es llamado cuaderno de correspondencia.

El médico del primer nivel de atencion juega un gran rol en la vigilancia del
nifio, desde luego de forma conjunta con el centro de referencia, que debe estar
disponible para dar cualquier explicacion o resolver un problema. Esta vigilancia
debe asegurar que el tratamiento ha sido bien entendido y es bien seguido.

SEGUIMIENTO DEL NINO TRATADO POR CANCER:

* Vigilancia pediatrica: El niflo tratado por cancer es primero un nifio con
necesidades especificas :

- Es importante anotar regularmente el crecimiento estaturo-ponderal y
puberal debido a la posible toxicidad del tratamiento.

- Laalimentacion debe ser equilibrada. No existe una dieta particular salvo
una dieta sin sal cuando se recete una corticoterapia.

- La escolaridad puede reanudarse desde que el nifio esta en remision, con
la condicion de advertir a sus padres y profesores el peligro que representa
la varicela en un enfermo con déficit inmunolodgico y las infecciones
bacterianas en caso de neutropenia.

- Los deportes pueden ser practicados con moderacion evitando herirse en
caso de trombocitopenia.

- La vida familiar debe ser la mas cercana posible a la normal. Los padres
deben evitar ceder a todos los caprichos del nifio debido a que puede
transformarse en un “pequeflo monstruo”.

- La vacunacién de reforzamiento: DPT, Polio, BCG, HVB, se realizara 6
meses después de finalizar la quimioterapia.

- Los cuidados dentales y los cuidados de la boca son importantes para




prevenir las infecciones y las mucocitis o por lo menos disminuir su
gravedad.

Vigilancia médica en la blisqueda de una toxicidad medicamentosa

Es muy importante conocer las principales toxicidades de las drogas mas
utilizadas en el nifio.

Durante el tratamiento:

Ciertas toxicidades son comunes y demandan un tratamiento sintomatico:

Trastornos digestivos (vomitos, anorexia, diarrea, mucocitis)
Extravasacion sub-cutanea del producto inyectado
Hemorragia secundaria a una trombocitopenia

Infeccion o fiebre secundaria a una neutropenia o una deficiencia
inmunitaria. En este sentido, una antibioprofilaxis con sulfametoxazol-
trimetroprim es a menudo indicada en oncologia pediatrica, sobre
todo en las leucemias que necesitan una quimioterapia de duracion
prolongada

Otras son mas especificas de ciertas drogas:

Vincristina tiene una toxicidad neurologica de gravedad muy variable
Antraciclinas deben evitarse en un paciente con una cardiomiopatia

Metotrexato tiene numerosas toxicidades, las principales son
neurologicas y hepdticas (vigilancia de un tratamiento a largo plazo
con el dosaje mensual de transaminasas)

Ciclofosfamida tiene una toxicidad urinaria; debe tomar bebidas
abundantes y detener el tratamiento en caso de hematuria.

Después de la interrupcion del tratamiento, la vigilancia es mantenida
debido a la posibilidad de toxicidad tardia:

Secuelas de radioterapia:

Osea: falta de crecimiento, asimetria
Digestiva: ileitis

Respiratoria: fibrosis e insuficiencia respiratoria (explorar la funcion
pulmonar)

Neuropsiquico en caso de irradiacion de un tumor cerebral

Secuelas de quimioterapia:




- Cardiaca: cardiomiopatias son frecuentes y graves (realizar
ecocardiografia en caso de tratamiento con antraciclinas)

- Pulmonar: secundaria a tratamiento con metotrexate o bleomicina

- Reproduccién: ciertas drogas son responsables de azoospermia
(ausencia de espermatozoides). La fertilidad es menos amenazada en
la nifa.

- Carcinogénesis: hay cada vez mas tumores secundarios. Son
responsables la quimioterapia asi como la radioterapia y la
predisposicion genética.

¢ Deteccion de una recaida o recidiva :

- El Examen clinico debe ser completo en cada consulta: hay que
preocuparse frente a:

*  Un gran testiculo duro y asimétrico (recaida testicular).
*  Una paralisis de los nervios craneales (recaida meningea).
*  Una obesidad, bulimia o somnolencia ( recaida meningea).
*  Una palidez con sindrome tumoroso (recaida medular).
*  Una palpacion abdominal dudosa.
*  Unregreso de los sintomas iniciales.
- Algunos andlisis se realizan peridédicamente segun los protocolos:
*  Hemograma
*  Alfafetoproteina (AFP)
*  Catecolaminas urinarias (VMA, HVA, dopamina)

- Un examen radiolégico se debe realizar frente a la minima sospecha de
recaida:

*  Radiografia pulmonar
*  Ecografia abdominal

Frente a toda constatacion o sospecha de toxicidad o de recidiva, el médico
corresponsal se pondra en contacto con el centro de referencia para discutir la
conducta posterior.

Conducta a seguir en caso de enfermedad viral durante el tratamiento o dentro
de los 6 meses de haber finalizado:

*  Neumopatia viral, sarampion, paperas, rubéola, hepatitis: detener la
quimioterapia durante 1 a 2 semanas, dar un tratamiento sintomatico,




asegurar una vigilancia clinica, y radiologica a domicilio y si hay signos
de gravedad, en el hospital. Contactar el centro de referencia.

Varicela o herpes zoster: la misma actitud que la anterior. En caso de que
ocurra en la fase pre-clinica durante los cuatros primeros dias después
del contagio, se administra gammaglobulinas especificas contra varicela
y herpes zoster. Si no se encuentra las gammaglobulinas a tiempo, se
administra Aciclovir oral cada 8 horas durante 5 a 7 dias. Si el paciente es
visto durante la fase de erupcion, administrar inmediatamente Aciclovir
en perfusion intravenosa a dosis de 10 mg/kg cada 8 horas. Contactar el
centro de referencia.

Conducta a seguir en casos de prondstico desfavorable:

En caso de recidivas repetitivas o de recaida temprana o de situaciones
inicialmente desfavorables (sarcoma metastatico o neuroblastoma grado
IV en un nifio de mas de 12 meses). En el centro de referencia, se intenta
informar a los padres lo mas claro posible sobre los limites terapéuticos. La
familia nos pide generalmente tener el paciente en casa o sino cerca a su
domicilio. Es en estas situaciones que el médico de primer nivel de atencion
juega un cometido primordial en cuidados paliativos:

Soporte psicologico a los padres y al nifio: Aun cuando exista ausencia de
una formacion en psicologia, una simple escucha del médico con atencion
disminuye la angustia de los padres.

Informacion: Atn cuando los padres han sido informados, ellos rechazan la
gravedad de la situacion y quieren constantes y repetitivas explicaciones.

Tratamiento paliativo o de confort: al alta del centro de referencia, se
prescribe generalmente al nifio enfermo:

- Una quimioterapia oral con 3 objetivos: antitumoral, analgésico y
psicologico.

- Un tratamiento del dolor, (que es el objetivo mas importante).
- Cualquier otro tratamiento que ayude a mejorar su confort.
El médico del primer nivel de atencion debe:

- Asegurarse que el nifo y su familia han entendido el tratamiento y lo
aplican.

- Modificar el tratamiento en caso de toxicidad o ineficacia.

- Explicar el tratamiento e insistir sobre los detalles (horario,
precauciones, modalidad, etc.) porque los enfermos prestan mas interés
en los detalles y olvidan a menudo el prondstico.




INFORMACION DE LA FAMILIA:

La familia del nifio afectado por el cancer rechaza el diagnostico, esta
chocada por su confirmacion, quiere proteger a su hijo con el silencio, escucha las
explicaciones sobre el desarrollo de la enfermedad sin retenerlas. Sin embargo,
después del choque inicial, la mayoria de los padres, cualquiera sea su nivel
socioecondmico, son capaces de ser buenos compaiieros si son suficientemente
comprometidos. Es esencial que ellos estén informados de que su nifio es un
enfermo grave pero que se puede curar con un tratamiento correcto y que pueden
ayudar de numerosas maneras a curarlo.

Los padres pueden entender que su nifio esta debilitado por la enfermedad
et el tratamiento, por consiguiente debe ser protegido contra infecciones y
particularmente la varicela.

Los padres deben estar informados de las etapas del tratamiento y de la
necesidad de respectar los intervalos entre dos tratamientos. Deben estar también
informados de los albergues en el centro de referencia tanto en el aspecto médico
como social.

Al final, es esencial que los padres aprendan a entender un hemograma, en
particular el nimero de leucocitos, de los neutrofilos y de plaquetas (implicacion
de los laboratorios, de las enfermeras, de los médicos, del centro de referencia y
del primer nivel de atencion).

CONCLUSION:

El compromiso del médico non oncologo del primer nivel es esencial en
hacer el diagnostico precoz que condiciona el prondstico y la calidad de vida
del paciente, en dirigir el paciente de manera adecuada y después asegurar una
vigilancia rigurosa y prolongada en conjunto con el centro de referencia.

La comunicacion de la informacion entre los diferentes actores, incluyendo
el niflo y sus padres, debe ser facilitada en todas las etapas de la enfermedad.

Es importante mencionar el beneficio de las asociaciones de padres de nifios
que padecen de cancer, quienes intervienen mucho en la ayuda financiera, social
y psico afectiva.




LA QUIMIOTERAPIA ANTINEOPLASICA

Mhamed Harif

La quimioterapia contra el cancer ha revolucionado el prondstico de los
canceres del nifio. La mayoria de canceres son sensibles a la quimioterapia.

El tratamiento con quimioterapia obedece a protocolos precisos
para su ejecucion necesita un equipo de salud especializado en este tipo de
tratamiento. El diagndstico deberia ser confirmado definitivamente antes de
empezar el tratamiento. Una informacion adecuada debera brindarse al paciente
y a sus padres sobre la enfermedad, su tratamiento y sus complicaciones. Se debe
asegurar un seguimiento del paciente para evaluar el desarrollo de la enfermedad
y también la toxicidad inmediata y tardia del tratamiento.

MECANISMOS DE ACCION Y MODALIDAD DE ADMINISTRACION
DE QUIMIOTERAPIA:

Los antineoplasicos interfieren en la division celular por mecanismos
variables. Las células en division son las mas sensibles. Del lado biolégico, los
tumores grandes tienen una proporcion importante de células en fase GO (células
en reposo) menos sensibles a los anti mitdticos. Por otro lado, la parte central de
los tumores grandes esta mal vascularizado y por ende menos accesible a los anti
mitdticos. Estas consideraciones muestran la importancia del diagnéstico precoz
para mejorar las esperanzas de curacion.

Los antineoplasicos son clasificados en cuatro grupos segin sus mecanismos
de accion: los alquilantes, los intercalantes, los antimetabolitos y los derivados de
la Vinca (tab.I).La mayoria de los antineoplasicos tienen un metabolismo hepatico
y una eliminacion renal. Por esta razon, la exploracion de la funcidon hepatica
y renal es obligatoria antes y durante el tratamiento. En caso de insuficiencia
renal o hepatica, las dosis deben ser adaptadas. Hay que considerar también las
interferencias entre los farmacos. Por ejemplo, los anticonvulsivantes aumentan
el catabolismo de algunos anti mitdticos.

El tratamiento incluye muchos farmacos que constituyen el marco de un
protocolo terapéutico. Los productos utilizados tienen mecanismos de accion
variados que permiten superar las resistencias. Por otro lado, las modalidades de
administracion tienen en cuenta el acceso a las células tumorales. Por ejemplo, se
usa el metotrexate a altas dosis para un mejor acceso a nivel del sistema nervioso
central, permitiendo asi curar o prevenir una localizacion a este nivel.




TOXICIDAD DE LOS ANTI MITOTICOS:

Los antineoplésicos tienen una toxicidad importante de tal manera que se
necesita una buena experiencia del equipo médico y paramédico en su aplicacion
o administracion.

La mielosupresion es el principal y mas peligroso efecto secundario. Los
granulocitos son los primeros en disminuir debido a su vida media corta y la
anemia es la mas tardia en aparecer.

El nivel de los leucocitos disminuye habitualmente entre los dias 5 y 14 luego
de la aplicacion. En neutropenia hay mayor riesgo de infeccion el cual es de
mayor riesgo cuando la neutropenia es de mayor severidad (menos de 500/mm3)
y prolongada. El reciente desarrollo del factor de crecimiento hematopoyético
(GM-CSF y G-CSF) ha permitido reducir la duracion y la severidad de la
neutropenia.

Tabla I:
Clasificacion de los principales anti neoplasicos utilizados en el nifio

ALQUILANTES

Mostaza Nitrogenada Clorambucilo, Clormetina, Ciclofosfamida, Ifosfamida, Melfalan
Nitrosoureas Carmustina, Fotemustina , Lomustina
Organoplatinos Cisplastino, Carboplastino
Busulfan, Dacarbazina
Otros Procarbazina

INTERCALANTES (Inhibitores de la topoisomerasa)

Antraciclinas Daunorubicina , Doxorubicina , Epirubicina , Idarubicina
Epipodofilotoxinas Etopdsido , Tenip 6sido
Otros Bleomicina, Topotecan

ANTI METABOLITOS

Antagonistas de folato Metotrexate

Antagonistas de purinas  6-mercaptopurina, 6 -tioguanina
Antagonistas de 5-fluorouracilo , citarabina ,
pirimidinas gemcitabina

DERIVADOS DE LA VINCA

Alcaloides de la vinca Vincristina , Vinblastina , Vindesina , Vinorelbina

OTROS
Asparaginasa , Tretinoina




La nauseas y los vomitos son frecuentes pero excepcionalmente pueden
comprometer el prondstico de vida. Los derivados del platino son los mayores
responsables de las nauseas. El mecanismo de los vomitos se debe a una
estimulacion de los receptores de la serotonina (Shydroxy-triptamina) ubicados
a nivel de los nervios vagos y esplacnicos. Los inhibidores de estos receptores
como el ondansetron y el granisetron son muy eficaces en la prevencion y el
control de estos vomitos.

Otras toxicidades pueden ocurrir: bucal, renal, neurologica, hepatica,
pulmonar, cardiaca y dérmica.

La toxicidad de las gonadas se debe esencialmente a los agentes alquilantes.
Es dependiente de la dosis y se observa mas en los varones de mayor edad.

Los canceres secundarios pueden presentarse después un tratamiento con
los alquilantes, las epipodofilotoxinas, las nitrosoureas y los antraciclinicos.
El riesgo es mas alto en caso de asociacion con la radioterapia. Los canceres
secundarios habitualmente ocurren 5 afios después del tratamiento.

LOS ACCESOS VENOSOS:

La repeticion de las inyecciones, la toxicidad en el endotelio vascular de los
farmacos y el riesgo de extravasacion necrosis impulsan la necesidad de tomar
medidas para preservar el sistema venoso. La administracion debe ser realizada
siempre intravenosa. La opcion de la vena a punzar debe optar por una vena
cercana al codo. jLa inyeccion debera ser lenta y cuando se sospecha de reaccion
(dolor, eritema...) debera suspenderse inmediatamente! Son las enfermeras que
estan entrenadas a dar este tipo de tratamiento las mas adecuadas para aplicar la
inyeccion.

El acceso venoso central es mas apropiado para la administracion de los
antineoplasicos de largo curso. Las venas las mas utilizadas son: la vena yugular
y la vena subclavia. El catéter debe de un material que permita mantenerlo largo
tiempo (polietileno, silicona o poliuretano). Para mantener la permeabilidad del
catéter, una heparinizacion regular es indispensable. Por otro lado, la colocacion
de estos catéteres aumenta el riesgo de infeccidon y por eso mismo se exige tener
medidas preventivas durante su instalacion.

CONDICIONES PARA LA APLICACION DE LA QUIMIOTERAPIA:
La quimioterapia se puede administrar en forma hospitalizada o ambulatoria.

Laopcion depende del estado del paciente y de las modalidades de administracion.
Es mejor que este tratamiento se administre en un centro especializado con un




equipo de médicos y paramédicos acostumbrados a este tipo de procedimiento y
con un ambiente técnico para una vigilancia maxima.

Las dosis son calculadas en base al peso y la superficie corporal. La opcion
de un programa terapéutico se decide de manera concertada dentro un equipo
multidisciplinario.

El rol de las enfermeras es particularmente importante. Deben ser entrenadas
en particular en la preparacion de los antimitoticos, a manejar los catéteres y a
vigilar bien los efectos secundarios.

El enfermo o sus padres deberian ser informados sobre el tratamiento y sus
efectos posibles efectos secundarios. En caso de una malnutricion, una alteracion
de las funciones cardiacas, hepaticas o renales se debe adaptar el tratamiento a
estas situaciones.

Los pacientes deben ser evaluados regularmente con la finalidad de detectar
efectos secundarios y al mismo tiempo que controlar la respuesta del tumor al
tratamiento.
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FACTORES ETIOLOGICOS DEL CANCER INFANTIL

Amina Kili

El descubrimiento de un cancer en el nifio es siempre una situacion dificil: es
origen de estrés para el terapeuta y de culpabilidad para los padres. Se presentan
numerosas preguntas sobre el origen de este cancer. Esta situacion es atin mas
dramatica cuando el nifio es mas pequeio.

EDAD Y FACTOR ETNO-GEOGRAFICO:

Mas de 50% de los canceres se diagnostican antes de los 5 aflos de edad: la
mayoria son tumores de tipo embrionario, leucemias o tumores cerebrales. Los
tumores de los tejidos de sostén (huesos, partes blandas), los linfomas y los
tumores del cerebro son mas frecuentes después de los 10 afios de edad. Los
carcinomas, raros en la nifiez, se pueden encontrar después de los 10 afios a nivel
de la tiroides, del cavum o de otros tipos mas raros.

Hay algunas particularidades étnicas y/o geograficas que se evidencian a
nivel mundial, como una alta incidencia del linfoma de Burkitt en Africa del
Este, una incidencia mas alta de neuroblastomas y nefroblastomas en Europa del
Oeste y en Estados Unidos.

FACTORES GENETICOS DEL CANCER EN EL NINO:

* Los canceres hereditarios transmisibles de tipo dominante:

- El retinoblastoma: es familiar en 10% de los casos, y estos casos son
a menudo bilaterales o multifocales, se manifiestan temprano ( 50%
antes de 1 afio de edad). Todas las formas bilaterales del retinoblastoma
son hereditarias (20 a 40 % de los casos), autosomico dominante con
penetrancia variable.

Al contrario, los retinoblastomas no hereditarios son unilaterales y mas
tardios. Las formas esporadicas son a menudo no hereditarias.

- Las neoplasias endocrinologicas multiples (NEM): las NEM de tipo 2A 'y
2B son transmisibles de modo autosémico dominante y tienen en comun
la ocurrencia de un carcinoma medular de la tiroides (en el 100% de los
casos) y de un feocromocitoma a menudo bilateral y maligno (en el 50%
de los casos).

- Elsindrome Li-Fraumeni: su caracterizacion fenotipica es un antecedente
familiar de sarcoma en la nifiez, de cancer de mama, de tumores del
cerebro y de leucemias.
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Los sindromes preneoplasicos hereditarios:

Es una propension inconstante a un tumor benigno o maligno, esencialmente
linfomas o leucemias. Podemos citar:

la facomatosis, esencialmente neurofribromatosis de tipol (Enfermedad
de Recklinghausen).

las genodermatosis como el xeroderma pigmentosum.

los sindromes de inestabilidad cromosomica como la ataxia telangiectasica
y la enfermedad de Fanconi.

Otros sindromes de inestabilidad cromosémica son mas raros y exponen también
a canceres como es el caso del sindrome de Bloom y el sindrome de Werner.

las deficiencias inmunitarias congénitas: el riesgo mas alto se encuentra
en el sindrome de Wiskott-Aldrich (> 15%) seguido de la ataxia
telangiectasica (12%) y la hipogamaglobulinemia de expresion variable.

Las aberraciones cromosomicas constitucionales:

La trisomia 21: el riesgo de leucemia aguda es 15 a 20 veces mas alto.

El cromosoma Y: su persistencia en las disgenesias mixtas de las glandulas
reproductivas femeninas exponen a un alto riesgo de gonadoblastomas y
de carcinomas del endometrio.

El sindrome de Klinefelter (47 XXY).

Los sindromes malformativos y dismorficos:

La prevalencia de las malformaciones es del 10% en los nifios con cancer
a diferencia del 2.5% de la poblacion general.

Aniridia congénita y sindrome WAGR: exponen a un riesgo de mas
de 50% de nefroblastoma (Tumor de Wilms) de los cuales 30% son
bilaterales.

Los trastornos de crecimiento: son principalmente el sindrome de
Wiedman-Beckwith (gigantismo y visceromegalia) y la hemihipertrofia
corporal o de un miembro. Estan asociados con el nefroblastoma, el tumor
de la suprarenal, el hepatoblastoma y el feocromocitoma.

Las criptorquidias: La incidencia de los tumores germinales es 40 a 50
veces mas alta, siendo necesario una intervencion temprana.

Cancer y hermandad:

Los casos de gemelos concordantes monocigoticos, estan a favor de factores
genéticos no identificados. En los casos de leucemia, el riesgo es mas alto
cuando uno de los nifos es afectado antes del primer afo de vida.




MEDIO AMBIENTE Y CANCER EN EL NINO:

En los canceres infantiles, el rol del medio ambiente es débil, excepto en
situaciones particulares:

* Las radiaciones ionizantes: el riesgo de cancer secundario aumenta,
especialmente el riesgo de cancer de la tiroides después de una irradiacion
del cuello.

* Rayos ultravioleta: la predisposicion genética (xeroderma pigmentosum,
albinismo) aumenta el riesgo de melanoma cuando hay una exposicion
solar temprana.

*  Medicamentos: el rol del diethyltilbestrol es reconocido, condicionando
el riesgo de adenocarcinoma genital. Después de los tratamientos
antineoplasicos e inmunosupresivos de los transplantes de o6rganos, el
riesgo de cancer aumenta 100 veces. Algunas drogas (agentes alquilantes,
etopdsido) y las asociaciones quimioterapia-radioterapia en algunos
canceres (Enfermedad de Hodgkin) son reconocidas como de alto riesgo.
Los canceres encontrados en los niflos sometidos a estos tratamientos son
variados: mielodisplasias, leucemias agudas mieloblasticas, cancer de
mama.

* Los agentes quimicos y los contaminantes del medio ambiente como
los hidrocarburos, los plaguicidas y los insecticidas pueden exponer al
cancer.

VIRUS Y CANCER INFANTIL:

El virus Epstein Barr (EBV) esta asociado a mas del 90% de los casos de
linfoma de Burkitt africano (20% fuera de las areas endémicas). Estd también
asociado al carcinoma indiferenciado de nasofaringe, con gran frecuencia en la
poblacion del perimetro mediterraneo y del sureste asiatico.

El virus de la hepatitis B est4 asociado al hepatocarcinoma.

El virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) esta asociado a los linfomas
debido a un déficit inmunitario.

CONCLUSION:

Los factores etiologicos de los canceres del nifio son ciertamente muy
variados pero en la mayoria de los casos ningun factor etiologico directamente
responsable se ha descubierto.

El interés de descubrir un factor causal o potencialmente causal es el de
asegurar un programa de vigilancia para un diagnéstico precoz.

En otros casos, un consejo genético es posible.







Diagnostico precoz del cancer en el nifio







MANEJO DEL SINDROME ANEMICO

Mhamed Harif

La anemia es mas frecuente en consultas pediatricas. La anemia puede
revelar o acompaiiar la mayoria de las patologias y permite orientar los exaimenes
complementarios eventuales.

DIAGNOSTICO DE LA ANEMIA:

» Sintomas clinicos:
- Anemia cronica:
*  Las anemias cronicas son habitualmente bien toleradas.
*  Lapalidez de la piel y mucosa es un signo constante.

*  Se acompaiia habitualmente de signos cardio-respiratorios (disnea
al esfuerzo, taquicardia, soplo sistolico no organico) y signos
neuromusculares (astenia, cefalea, vértigo, zumbido de oidos).

- Anemia aguda :
*  Es a menudo mal tolerada aun cuando no es severa.

*  Mas que lapalidez de la piel, hay signos frecuentes de hipovolemia
como frecuencia cardiaca rapida y pulso fugaz, presion arterial
bajay a veces estado de shock.

* Hemograma: la anemia se define como la disminucion del nivel de la
hemoglobina respecto a las normas para la edad y no como la disminucion
del nimero de gldbulos rojos o el hematocrito, aunque esta disminucion
puede ser correlativa. En caso de anormalidad, hay que practicar un
analisis del frotis de sangre periférica inmediatamente.

ETIOLOGIA:

La etiologia se fundamenta sobre datos clinicos apoyados por examenes
complementarios.

e Criterios clinicos de orientacion:

- Trastornos de las faneras (caida del pelo, ufias quebradas y planas)
orientan hacia una deficiencia de hierro.




- Ictericia y esplenomegalia orientan hacia una anemia hemolitica.
- Puarpuray fiebre orientan hacia una insuficiencia de la médula dsea.

- Una patologia inflamatoria aguda o cronica orienta hacia una anemia
inflamatoria.

» Exploracion complementaria: esta exploracion debe ser orientada por el
hemograma.

- En caso de anemia hipocrémica o/u microcitica: se necesita estudiar
el metabolismo del hierro. Por eso, se usa la dosificacion del nivel de
hierro en la sangre y de la capacidad total de fijacion (Tranferrina) o
la evaluacion de las reservas de hierro a través de la dosificacion de la
ferritina en la sangre.

- En caso de anemia microcitica con ferritina alta e hiper-reticulocitosis,
se trata de una Talasemia.

- En caso de anemia normocrémica normocitica, se necesita evaluar el
numero de reticulocitos. La anemia es regenerativa si el numero de los
reticulocitos es mas de 120000/mm3, de lo contrario, la anemia es no
regeneradora.

*  Una anemia no regeneradora es secundaria a una insuficiencia de
la médula 6sea. Puede ser una aplasia de la médula dsea o una
invasion de la médula que refleja una leucemia o una metastasis
a la médula, por ejemplo de un neuroblastoma.

*  Una anemia regeneradora se integra a menudo en el contexto de
una anemia hemolitica.

ANEMIA SOSPECHA DE MALIGNIDAD:

* Aparicion subita en un nifio sano hasta ese momento.
* Mala tolerancia : taquicardia, palidez.

* Presencia de otros signos de insuficiencia de la médula 6sea (hemorragias,
infecciones).

* Presencia de sindrome tumoral (adenopatias, esplenomegalia).
* Presencia de un gran testiculo o de anomalias de los nervios craneales.
* Anemia normocitica, normocrémica y no regeneradora.

e Presencia en el hemograma de trombocitopenia, neutropenia o
hiperleucocitosis.




ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

* Leucemia aguda linfoblastica o mieloblastica.

* Enfermedad de Hodgkin, menos frecuente sobre todo si la anemia es de
tipo inflamatorio.

¢ Todo tumor solido en un estadio de metastasis a la medula Oseca es
responsable de una anemia nutricional o inflamatoria.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

Ante una anemia reciente en un niflo, aiin cuando es aislada, el médico
debe solicitar un hemograma y hacer su interpretacion correcta. Hay que evitar
un tratamiento “ciego” con hierro o otro medicamento “anti-asténico”, debe
realizar una buena historia nutricional.

En caso necesario, el médico debe proponer a los padres examenes
complementarios, una consulta especializada o un traslado a una unidad
especializada.

CONCLUSIONES:

La anemia del nifio es mas frecuente, a menudo por carencia. Pero, cada
vez que es de aparicion reciente, mal tolerada o en un contexto de insuficiencia
de la medula 6sea, debemos pensar en la posibilidad de una patologia maligna
subyacente. El hemograma es necesario para evaluar su grado y ayudar a precisar
su etiologia.




MANEJO DEL SINDROME HEMORRAGICO
Maria El Kabiri

INTRODUCCION:

Un sindrome hemorragico es una hemorragia cutanea, mucosa o visceral,
anormal porque es espontanea o desproporcionada respecto al traumatismo
causal.

El diagnoéstico es a menudo clinico y es una urgencia pediatrica.

Las causas son numerosas, pero en la infancia son dominadas por las
causas infecciosas (purpura fulminans, trombocitopenias de origen viral, o
inmunologicas) y los trastornos constitucionales de la coagulaciéon como la
hemofilia.

En casos raros, el sindrome hemorragico esta relacionado a un cancer, en
particular una leucemia.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:

*  Una madre acude con su nifio a consulta por lesion cutanea (parpura,
equimosis) o por una hemorragia (epistaxis, hemorragia gingival,
hematuria).

* El médico descubre una purpura durante una consulta por otro motivo.

PROCEDIMIENTO:

* Sobre el sindrome hemorragico:

- Historia: inicio, evolucion, tipo, medicinas. ..

- Signos acompaiantes: fiebre, dolor, sindrome anémico.
e Sobre los antecedentes:

- Del nifio: embarazo, parto, primeros pasos, hemorragia cuando cayeron
los dientes de leche, anomalias constitucionales, vacunaciones,
alimentacion, enfermedades infantiles, escolaridad, traumatismo o
cirugia, en particular la circuncision en el varon.

- De la familia : anomalia conocida, fallecimientos y sus causas.




EXAMEN CLIiNICO:
* La semiologia del sindrome hemorragico es un elemento importante de
orientacion:
- Caracter difuso o localizado (es necesario examinar todo el cuerpo).
- Puarpura: petequial, equimotica o necroética.

- Hematoma: hemorragia profunda, muscular, articular o visceral que
puede crear compresiones nerviosas u otras.

* El examen general: buscando signos fisicos que acompafian.
- Hematologicos: palidez, esplenomegalia.

- Tumoral: en el abdomen, las areas ganglionares, el toérax, las
extremidades, la cabeza.

CONCLUSION CLINICA:

En sus conclusiones, el médico del primer nivel de atencion tendréa en cuento
el sexo, la edad, el caracter aislado se la hemorragia o si se incluye en un contexto
general.

SIGNOS DE SOSPECHA DE MALIGNIDAD:

* Presencia de otros signos clinicos: palidez, adenopatias, esplenomegalia.

* Evolucion rapida.
ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

* Leucemia aguda
* Invasion de la médula osea
- Un linfoma no Hodgkin
- Un neuroblastoma grado IV
- Un sarcoma
- Una enfermedad de Hodgkin

* El sindrome hemorragico puede ser secundario al tratamiento del cancer
en el nino:

- Quimioterapia: la mayoria de los antimitdticos son responsables de una
aplasia y son el origen de sindromes hemorragicos. Algunos farmacos
pueden ocasionar una cistitis hemorragica (ifosfamida, ciclofosfamida).
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- Radioterapia: las hemorragias pueden ser una secuela precoz: cistitis
hemorragica en caso de irradiacion pélvica larga.

INVESTIGACION INICIAL:

Hemograma; plaquetas en btsqueda de trombocitopenia, anemia o
neutropenia.

Mielograma en caso de signos sospechosos de una invasion de la médula
6sea en el hemograma.

Investigacion de la coagulacion ( TP, TPT, TT, fibrinogenemia)
buscando trastornos de la hemostasis asociados a tipos de leucemias y
linfomas(CID).

Ecografia del abdomen para ver un hematoma profundo o un tumor
abdominal o ganglionar.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

Si la trombocitopenia es severa con riesgo hemorragico, debe realizarse
una transfusion de plaquetas porque hay un riesgo de hemorragia cerebro-
meningeal.

En caso de indicacion de referencia a un centro especializado, el médico
del primer nivel de atencion tiene que precisar la fecha de la cita, el
nombre del médico que recibira al paciente en el centro de referencia y
los documentos necesarios tanto técnicos como administrativos.

El médico del primer nivel de atencion debe informar a los padres el
motivo de referencia: puede ser un cancer y en este caso, sera mejor si
es tratado temprano en un centro calificado con la maxima posibilidad de
curacion.

El médico del primer nivel de atencion debe también informar a los
padres de la existencia de asociaciones de ayuda a las familias y dar sus
direcciones.




MANEJO DE UNA ADENOPATIA PERIFERICA

Fouzia Msefer Alaoui

INTRODUCCION:

Las adenopatias son muy frecuentes en la infancia: a menudo son banales,
como reaccion de una infeccion viral, bacteriana o parasitaria; en casos raros,
pueden ser tumores malignos.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:
* Una madre acude con su nifio a una consulta por una adenopatia (una bola
movil a menudo ubicada en un pliegue de flexion).

* El médico descubre una adenopatia durante una consulta por otro motivo.

INTERROGATORIO:

* A proposito de la adenopatia:

o historia: comienzo, evolucion.

o signos acompaifiantes: dolor, sindrome anémico o hemorragico, disnea.
* A proposito de los antecedentes:

o del nifo: embarazo, parto, anomalia constitucional, vacunaciones,
alimentacion, enfermedades infantiles, escolaridad.

o de la familia: anomalia conocida, fallecimiento entre los hermanos.

EXAMEN CLINICO:
* Examen de la adenopatia: tinica o multiple, localizaciéon, volumen,
sensibilidad, movilidad.
» Examen general: buscando signos fisicos acompafiantes.
- hematologicos: purpura, palidez, esplenomegalia.

- tumorales: masa abdominal o téracica, dolor de las extremidades,
anomalia oidos, nariz, garganta o de los nervios craneales.




CONCLUSION CLINICA:

El médico del primer nivel de atencion tendra en cuenta el sexo, la edad,
el hecho de que la adenopatia esté aislada o dentro de un cuadro general y
considerara las etiologias.

SIGNOS DE SOSPECHA DE MALIGIDAD:

Signos inflamatorios frecuentemente ausentes.

Localizacion: unilateralidad o asimetria; si es cervical, cervical superior o
supra clavicular.

Consistencia, dura, non mévil

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

Enfermedad de Hodgkin en caso de evolucion lenta de una adenopatia
aislada y localizada.

Leucemia aguda en caso de evolucion rapida de unas adenopatias
generalizadas con anemia, fiebre o sindrome hemorragico.

Un linfoma no Hodgkin si evolucion rapida y adenopatia localizada.
Otras enfermedades raras como la histiocitosis.

Adenopatias que son la extension local o regional de un tumor: metastasis.

INVESTIGACION INICIAL:

PPD: si es francamente positivo, es muy probable que no sea un cancer.
Hemograma: buscando anemia, neutropenia o trombocitopenia.
Radiografia pulmonar para evaluar el mediastino y los pulmones.

Ecografia abdominal buscando una adenopatia subdiafragmatica y para
analizar otros 6rganos (rifion, intestino).

Mielograma si la adenopatia es generalizada, de evolucion rapida con o
sin otros signos clinicos o en caso de anomalia del hemograma.

Biopsia ganglionar: debe realizarse después de un analisis correcto del
hemograma, este puede orientar hasta una leucemia aguda e indicar un
mielograma. Si se ha realizado antes del mielograma, existe el riesgo de




mostrar falsamente un aspecto de linfoma no Hodgkin cuando se trata de
una localizacion ganglionar de células blasticas.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

» Si el PPD es negativo, y existe una sospecha o confirmacién de cancer
aun sin precision, el médico del primer nivel de atencién debe contactar
al centro de referencia mas cercano por teléfono o fax.

* En caso de indicacion de referencia a un centro especializado, el médico
del primer nivel de atencidn tiene que precisar la fecha de la cita, el
nombre del médico que vera al paciente en el centro de referencia y los
documentos necesarios tanto técnicos como administrativos.

* El médico del primer nivel de atencion debe informar a los padres el
motivo de transferencia: puede ser un cancer, y en este caso, serd mejor
si es tratado temprano en un centro especializado para tener las mayores
posibilidades de curacion.

e El médico del primer nivel de atencion debe también informar a los
padres de la existencia de asociaciones de ayuda a las familias y darle sus
direcciones.




MANEJO DE LA ESPLENOMEGALIA

Laila Hessissen

INTRODUCCION:

La esplenomegalia es el aumento del tamafo del bazo. Las etiologias son
numerosas y la enfermedad puede ser primaria o secundaria.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:

Al examen durante una consulta por una dolencia aguda.

Una encuesta clinica o una anomalia bioldgica en una familia con
antecedente de una enfermedad constitucional.

Un examen rutinario en un nifio “sano” sabiendo que en 5 a 10% de los
nifios sanos el bazo es palpable sin ser patologico.

Dolor funcional abdominal, especialmente tipo pesadez o un dolor
abdominal que se encuentra sobre todo cuando la esplenomegalia es
enorme.

INTERROGATORIO:

El médico debe interesarse esencialmente en los antecedentes del paciente.

Su origen geografico (endemia de leishmaniasis) o un reciente viaje a
regiones de endemias.

Las condiciones de vida.
La existencia de una consanguinidad de los padres.

Los antecedentes familiares (enfermedad hematoldgica, esplenectomia).
En caso de sospecha de una enfermedad constitucional, es util construir
un arbol genealdgico.

Los antecedentes personales (especialmente ictericia neonatal).

EXAMEN CLINICO:
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El examen del bazo es esencialmente clinico.




La técnica del examen es importante: paciente tranquilo en decubito
dorsal o lateral izquierdo, el brazo a lo largo del cuerpo, doblando las
piernas. El examen permite palpar el borde inferior del bazo en el
hipocondrio izquierdo y evaluar el reborde.

Si la esplenomegalia es voluminosa, debe buscarse el borde inferior del
bazo a partir de la region infraumbilical y subir progresivamente hacia
el borde costal izquierdo. Cuando la esplenomegalia es voluminosa se
puede hacer el diagnéstico diferencial con los tumores retroperitoneales
(rifién y glandula adrenal ) y los voluminosos lobulos izquierdos del
higado.

Si la esplenomegalia es moderada, su borde inferior, suave y cortante,
es percibido mejor en inspiracion profunda. El bazo es moévil con la
respiracion. Cuando la esplenomegalia es moderada, se puede hacer el
diagnéstico diferencial con un bazo descendido o con un sobrepeso del
bazo por flacidez abdominal.

Otras caracteristicas de la esplenomegalia: notar su consistencia
dura, firme o suave, su caracter homogéneo o nodular, doloroso o no
doloroso.

El examen general buscando signos funcionales y fisicos acompafantes:

Sindrome hemorragico, en particular una purpura.

Sindrome anémico.

Sindrome tumoral en particular adenopatias o hepatomegalia.
Sindrome general: fiebre, fatiga, ictericia, sudoracion.

Otros: ascitis, circulacion colateral .

CONFIRMACION DE LA ESPLENOMEGALIA:

Si es posible hacer una ecografia abdominal, debe realizarse en caso de
sospecha de una esplenomegalia.

La ecografia permitiria confirmar:

La masa palpable corresponde a un bazo.

El bazo esta aumentado de volumen; para ello se necesita evaluar el eje
mas grande del bazo en el plano coronal y compararlo a los valores de
referencia seglin la edad, la talla y el peso del paciente.




EDAD DEL PACIENTE TALLA MEDIA DEL BAZO
3 meses cerca de 6 cm
12 meses 7cm
4 anos 9cm
8 afios 10cm
12 afios 11,5cm
adulto <13cm

La ecografia analiza la eco estructura del bazo que orienta el diagndstico
etiologico.

La ecografia permite buscar anomalias asociadas.

SIGNOS DE SOSPECHA DE MALIGNIDAD:

Ausencia de antecedentes familiares o personales especificos.
Comienzo rapido o progresivo.

Asociacion de un sindrome tumoral (adenopatias, hepatomegalia..) y/o
sindrome hemorragico y/o sindrome febril.

Ecografia del bazo con nodulos y/o presencia de adenopatias abdominales.

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

Enfermedad de Hodgkin en grado avanzado (III o IV Ann Arbor).

Leucemia aguda esencialmente linfoblastica en caso de evolucion rapida
con anemia, fiebre o sindrome hemorragico.

Leucemia mieloide cronica (bazo enorme).

Histiocitosis de Langerhans en particular su forma de Enfermedad de
Letterer Siwe en lactante con signos cutaneos en traje de bafio, fiebre,
signos respiratorios y otorrea.

INVESTIGACION INICIAL:

Hemograma : buscando anemia, neutropenia o trombocitopenia.
Recuento de reticulocitos.
Frotis sanguineo y gota gruesa.

Serologia de leishmaniasis.




* Mielograma en caso de anemia no regenerativa, neutropenia,
hiperleucocitosis y/o trombocitopenia.

* Radiografia pulmonar para examinar el mediastino.

* Ecografia abdominal.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

* Si el hemograma es anormal y existe una sospecha o confirmacion sin
precision de cancer, el médico del primer nivel de atencion debe contactar
con el centro de referencia lo mas pronto por teléfono o fax.

* En caso de indicacion de referencia a un centro especializado, el médico
del primer nivel de atencidn tiene que precisar la fecha de la cita, el
nombre del médico quien recibird al paciente en el centro de referencia y
los documentos necesarios tanto técnicos como administrativos.

* En caso de sospecha de una leucemia maligna con hiperleucocitosis
asociada a la esplenomegalia, es importante iniciar una hiperhidratacion
oral y/o endovenosa y administrar alopurinol via oral.

* El médico del primer nivel de atencion debe informar a los padres el
motivo de transferencia: puede ser un cancer y en este caso sera mejor
si es tratado temprano en un centro especializado para tener mayores
posibilidades de curacion.

e El médico del primer nivel de atencion debe también informar a los
padres de la existencia de asociaciones de ayuda a las familias y darle sus
direcciones.




MANEJO DE UNA MASA EN ELABDOMEN Y PELVIS

Mohammed Fehri y S. Zafad

Las masas del abdomen y pelvis son frecuentes en nifios. Su etiologia varia
con la edad y su localizacion. Se manifiestan por un aumento del volumen del
abdomen, amenudo de evolucion lenta y raramente con signos especificos. Pueden
comprometer cualquier 6érgano del abdomen o pelvis; su naturaleza es variable
desde las malformaciones hasta los tumores malignos o benignos, sin olvidar las
masas de origen infeccioso, parasitaria o traumatica. El manejo diagnostico esta
en base a la edad, los elementos clinicos recolectados minuciosamente por el
médico y los resultados de la primera ecografia realizada en condiciones 6ptimas.

La edad del nifio es un elemento importante para orientar el diagnostico:

e Las masas en el recién nacido son esencialmente malformaciones de
origen genito-urinario.

e Las masas en la infancia son principalmente debido a tumor renal y el
neuroblastoma.

» Las masas en el escolar son esencialmente representadas por el linfoma y
los tumores del ovario .

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:

* Signos directos :

- La madre observa un aumento mas o menos rapido del volumen del
abdomen del nifo al bafiarlo.

- El mismo nifio senala este aumento.

- El médico descubre una masa o una ascitis durante una consulta por
otro motivo como un dolor o fiebre.

» Signos funcionales: dolor, tension del abdomen, hematuria, trastornos del
transito intestinal.

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:

» Sobre los signos actuales: inicio, intensidad, evolucion.

* Sobre los signos acompaiantes: trastornos del transito intestinal, vomitos,
trastornos urinarios, trastornos de la pubertad.

* Sobre los antecedentes del nifio y de su familia.

wn
)




EXAMEN CLINICO:

Cuidado: en caso de sospecha de neuroblastoma o tumor de Wilms en un
lactante debe evitarse palpacién violenta.

Examen del abdomen y pelvis, sin olvidar el tacto rectal. Debe evaluarse
las caracteristicas de la masa:

- Volumen, localizaciéon anterior o posterior y en los cuadrantes del
abdomen.

- Movilidad, consistencia, sensibilidad.
- Ascitis.

El examen general: loco-regional.

- Escroto, perineo, adenopatias.

- Presion arterial, edema asociado y otros signos de gravedad.

CONCLUSION CLINICA:

El médico del primer nivel de atencion tendra en cuenta el sexo, la edad,
el caracter aislado de la masa del abdomen y pelvis o en un contexto general,
la fecha del inicio, las repercusiones regionales o generales y considerara las
etiologias.

SIGNOS SUGESTIVOS DE MALIGNIDAD:

Un PPD negativo elimina una tuberculosis peritoneal que es el principal
diagnostico diferencial con el linfoma no Hodgkin abdominal.

Masa de aparicion muy reciente y no regresiva.
Asociacion con otros signos en particular adenopatias satélites .

Antecedente de cancer en la familia.

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

Sospechar de linfoma no Hodgkin frente a :
- Una edad alrededor de 7 afios.

- Una masa moévil, mediana, bien identificada asociada a una ascitis
moderada o una pleuresia.

- Una masa que aumenta de volumen en pocos dias asociada a un
hidrocele o un edema de los miembros inferiores.




Un PPD negativo.

Una masa asociada a una lesion otorinolaringea o de los nervios
craneales o testicular.

Una invaginacion en ciertos casos.

Un neuroblastoma abdominal o pélvico es sospechado frente a:

Un lactante
El mal estado general
Una masa retroperitoneal, mediana, fija, mal limitada, dura

Signos asociados: equimosis palpebral, exoftalmia (sindrome de
Hutchinson), nédulos sub cutaneos o craneales, dolor 6seo difuso,
sindrome anémico.

Un tumor de Wilms es sospechado frente a:

Una masa bien limitada, lateral, con contacto lumbar
Estado general bien conservado

Dolor abdominal, distensiéon abdominal
Hipertension arterial

Hematuria asociada

Hemi hipertrofia corporal

Aniridia

Un tumor germinal maligno de ovario es sospechado:

En caso de masa mediana y muy movil

En una nifa en fase puberal o pre- puberal

Un hepatoblastoma es sospechado:

En caso de masa hepatica unica

En un nifio de 2 a 3 afios

Higado metastasico de un neuroblastoma o sindrome de Pepper en caso
de:

Niflo de mas de 1 afio de edad
Higado multinodular enorme que produce disnea
Pequeiia masa abdominal lateral

Asociacion de nddulos cutaneos




INVESTIGACION INICIAL:

Depende de la etiologia y de las posibilidades.

.

PPD.
Radiografia pulmonar.

Ecografia del abdomen y pelvis que permitira precisar el sitio de la masa
(intra o retro peritoneal), de orientar sobre su naturaleza, de medir su
volumen y de investigar todo el abdomen.

Gammagrafia del tumor en caso de sospecho de neuroblastoma o
hepatoblastoma.

Dosaje de las catecolaminas urinarias y la alfafetoproteina.
Hemograma y eventualmente mielograma .

Puncioén de la ascitis (paracentesis) o de la pleuresia para buscar blastos
en caso de sospecho de un linfoma.

ORIENTACION Y COMUNICACION :

El médico del primer nivel de atenciéon que evalua este nifio no debe
perder tiempo en tratar de confirmar absolutamente el diagnostico preciso.
Un acto quirtrgico es posible solo en caso de emergencia. En este caso,
hay que remitir la pieza operatoria al laboratorio de anatomia patologica.
El médico debe contactar con la unidad de oncologia pediatrica la
mas cercana (teléfono, fax o mejor por e-mail) para obtener un aviso
especializado.

En caso de indicacion de referencia a un centro especializado, el médico
del primer nivel de atencidn tiene que precisar la fecha de la cita, el
nombre del médico que evaluara al paciente en el centro de referencia y
los documentos necesarios tanto técnicos como administrativos.

El médico del primer nivel de atencion debe también informar a los
padres de la existencia de asociaciones de ayuda a las familias y dar sus
direcciones.




MANEJO DEL SINDROME DE VENA CAVA SUPERIOR

Zineb Ghanimi

INTRODUCCION:

El sindrome de cava superior representa el bloqueo del retorno venoso
cavo superior, ocasiona aumento de la presién venosa a nivel de los miembros
superiores , de la cabeza y del cuello.

En hemato-oncologia pediatrica, este sindrome se debe frecuentemente al
aumento del volumen de las adenopatias del mediastino superior y anterior. Su
diagnostico, su manejo y su tratamiento son una urgencia.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:

» Una madre consulta porque su nifio tiene tos, una modificacion de la voz,
disnea en posicidn supina, sibilantes, un dolor toracico, una deformacion
toracica o retracciones supraclaviculares.

* Elmotivodela consultaeslapersistenciade unasintomatologiarespiratoria
en un nifo tratado correctamente por una infeccion respiratoria.

* Otras veces, puede tratarse de una sintomatologia inquietante con letargia
o angustia, cefaleas, convulsiones.

En este caso, se justifica una radiografia pulmonar urgente, antes del examen
minucioso del nifio a fin de evitar posturas peligrosas y debates inttiles que
retrasen el diagnostico.

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:

* Sobre la sintomatologia:
- Historia: inicio, evolucion, tratamientos anteriores (corticoides?).

- Signos acompanantes: dolor, sindrome anémico o hemorragico, disnea,
adenopatias, masa abdominal, signos cutaneos.

* Sobre los antecedentes del nifio y de su familia.




EXAMEN CLINICO:

Importante : durante el examen y las futuras exploraciones, el paciente no
debe jamas estar acostado; su cabeza debe ser sostenida a 30° si no, hay riesgo
de muerte subita (cuerpos grasos).

» Examinar al nifio desnudo: buscar una cianosis facial y de las extremidades
superiores o una efusion (hemorragia) conjuntival.

* Escuchar al nifio hablar y respirar para detectar una disfonia o sibilantes
que son signos de compresion.

* Buscar una disfagia.
¢ Examen del torax:

- Inspeccion buscando una circulacion colateral, una deformacion
(retraccion supraclavicular).

- Palpacion de los espacios intercostales e intervertebrales.

- Percusion buscando un sindrome de condensaciéon o un derrame
liquido.

* Examen general:
- Evaluar el estado general y nutricional.

- Buscar urgente signos de compresion que deben alertar y evitar de
acostar al nifio sobre la espalda.

- Buscar signos fisicos acompafiantes:
1. hematoldgicos: purpura, palidez, esplenomegalia, adenopatias.

2. tumoral: masa abdominal, tumefaccion de las extremidades o de
la cabeza, nddulos cutdneos, equimosis palpebral, cuello de toro y
facies abotagada y rubicunda.

CONCLUSION CLINICA:

En su conclusion, el médico del primer nivel de atencion tendra en cuenta el
sexo, la edad, la presencia de una anomalia toracica, de la rapidez de instalacion,
de la evolucion de los signos, del contexto infeccioso o no, de las anomalias
clinicas y del nivel de urgencia.




SIGNOS SUGESTIVOS DE MALIGNIDAD:

* Inicio rapido.

* Signos de compresion .

* Alteracion del estado general.

* Asociacion de una insuficiencia medular.

* Sindrome tumoral.

* Dolor 6seo.

e Prurito.

» Fiebre alta nocturna (resistente a los firmacos habituales).

* Ausencia de signos infecciosos asociados o de contagio tuberculoso.

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

* En caso de inicio rapido:

- Leucemia linfoblastica aguda con ensanchamiento del mediastino
(fenotipo T) sobre todo si existe adenopatias generalizadas con anemia,
fiebre o sindrome hemorragico.

- Linfoma no Hodgkin con ensanchamiento del mediastino (fenotipo
T). Derrame pleural bilateral, una masa abdominal y ascitis son mas
sugestivos de linfoma de Burkitt . Un sindrome de compresion de vena
cava superior SVCS asociado a linfoma linfoblastico.

e En caso de inicio lento :

- La enfermedad de Hodgkin con adenopatias mediastinales, sobre todo
si el nifio tiene fiebre con sudoracion nocturna, prurito, adelgazamiento,
PPD negativo y velocidad de sedimentacion alta.

- Otros tumores pueden ocupar el torax : teratoma, timoma (excepcionales
en la nifiez).

INVESTIGACION INICIAL (Sin retrasar el inicio del tratamiento):

* Radiografia pulmonar de frente y lateral para ver el mediastino y los
pulmones: analizar la topografia de las lesiones (mediastino anterior,
medio o posterior), el parénquima pulmonar y las lineas pleurales,




buscando signos de compresion como una desviacion del arbol bronquial
o del esofago.

* Hemograma y plaquetas buscando anemia, trombocitopenia o
hiperleucocitosis.

* PPD: si es francamente positivo, es poco probable que sea un cancer
*  Velocidad de sedimentacion o Proteina Creactive.

» Ecografia del térax para identificar la naturaleza liquida o tisular de la
opacidad radiologica .

» Tomografia toracica si el nifio soporta el dectbito, para analizar el
mediastino y el parénquima pulmonar, precisar el sitio y la accesibilidad
a las lesiones.

* Ecografia abdominal para ver si hay adenopatias subdiafragmaticas, o
anomalias del intestino o de los rifiones.

* Puncion de la ascitis o de la pleuresia con analisis quimico, citologico,
anatomopatologico y bacteriologico del liquido, pero con la condicion
de que el médico sea experimentado y que exista un laboratorio cercano
acostumbrado a este tipo de analisis.

* Mielograma a realizar en funcion de los resultados del hemograma, se
debe evitar acostar al nifio o de comprimir el abdomen o el torax.

* Biopsia de ganglio periférica accesible: no debe realizarse antes de
analizar correctamente el hemograma que puede orientar hacia una
leucemia aguda e indicar un mielograma.

* Noindicar inicialmente una biopsia de adenopatias del mediastino porque
existe un alto riesgo de paro cardio respiratorio.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

* No se debe iniciar a ciegas una corticoterapia frente a una sintomatologia
respiratoria, cuya etiologia nos es conocida.

* No debe ensafarse a buscar un diagnostico en un contexto de urgencia, se
debe contactar un centro especializado.

* No hacer comun una sintomatologia respiratoria en periodo de epidemia;
practicar una radiografia pulmonar.

* Frente a un cuadro de compromiso respiratorio severo, la transferencia
hacia un centro especializado es urgente y se concibe de manera médica.
El médico debe contactar al centro y organizar la transferencia. Hay
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que evitar acostar al paciente sobre la espalda, una camilla de ruedas y
material para intubacion o traqueotomia deben estar disponibles.

El médico del primer nivel de atencion debe informar a los padres el
motivo de transferencia: puede ser un cancer, y en este caso, serd mejor
si es tratado temprano en un centro especializado para tener las mayores
posibilidades de curacion.

El médico del primer nivel de atencion debe también informar a los
padres de la existencia de asociaciones de ayuda a las familias y dar sus
direcciones.




SINDROME DE VENA CAVA SUPERIOR

FLUJOGRAMA
Hay que evitar acostar el paciente sobre la espalda, transferir a una unidad
de reanimacion, camilla de urgencia cercana
Examen clinico minucioso y chequeo inicial, radiografia de térax

«—

Estado cardio-respiratorio estable Estado cardio-respiratorio precario
Diagnéstico cito-histolégico Diagnosticos posibles:
Puncion pleural
Puncion ascitis, mielograma
. Biopsia de adenopatias periféricas
Tratamiento Biopsia de hueso
DIAGNISTICO AUSENCIA de DIAGNOSTICO
Tratamiento Evaluar el riesgo anestésico

!

Anestesia imposible
Anestesia posible Debatir sobre un tratamiento de urgencia
En un centro especializado
(corticosteroides 2mg/kg x 48h o Endoxan)
Problema de interpretacion de la biopsia después
Diagnostico cito-histologico

Tratamiento Ausencia de mejoria
Mejoria Exploram.ones perlfer.lcas
Diagnostico y tratamiento y tratamiento empirico




MANEJO DE LA ANOMALIA DEL SENO URO-GENITAL

Fouzia Msefer Alaoui

Las anomalias adquiridas del seno urogenital son frecuentes en el nifio,
en particular en lactantes. Pero, su diagndstico es a menudo tardio porque el
perineo esta considerado a menudo tabtl tanto para las madres quienes no quieren
consultar como los nifilos mayores quienes no se atreven a hablar de eso con sus
padres.

Es solo al momento que aparecen los signos funcionales que el diagnostico
podria ser efectivo.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:
» Signos directos: abombamiento del perineo, salida de tumoracién por la
vagina, alteracion del tamaiio del testiculo y engrosamiento.

» Signos indirectos: dolor, disuria, retencion urinaria, hematuria, sangrado
vaginal.

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:

e A proposito de los signos actuales : Inicio, intensidad, evolucion.
* A proposito de los signos que acompaian a la lesion.

* A proposito de los antecedentes del nifio y de su familia.

EXAMEN CLINICO:
* Examen urogenital sin olvidar el himen, la vulva, los testiculos y practicar
un tacto rectal.

* Examen general: local y loco-regional.

CLINICA DEFINITIVA:

El médico tendré en cuenta el sexo, la edad, el caracter aislado de la anomalia
del periné o en conjunto en un marco general, de su duracion, de sus repercusiones
regionales y al final considerara las etiologias posibles.




SIGNOS DE SOSPECHA DE MALIGNIDAD:

» Aspecto relativamente reciente

*  No mejoria

* Asociacion de otros signos clinicos en particular adenopatias

¢ Antecedentes de cancer en la familia

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

* Rabdomiosarcoma, llamado también sarcoma del seno urogenital
sospechado frente a:

Disuria o retencion de la orina
Edad temprana
Tacto rectal positivo a un tumor anterior blando

Sangrado o un tumor vaginal o un tumor en “racimos de uvas” en la
vulva

Historia familiar de tumor soélido, en particular un cancer de la mama
en la madre

* Neuroblastoma de pelvis o en reloj de arena frente a:

Lactante
Paraplejia o paraparesia
Tacto rectal que revela un tumor posterior duro

Signos asociados: equimosis retrocular, exoftalmos, nodulos cutaneos
o craneales, dolor 6seo, sindrome anémico

*  Tumor testicular que se manifiesta por un testiculo duro y consistente, el
mismo que se puede deber a muchas causas posibles.

Un tumor germinal maligno
Un rabdomiosarcoma para-testicular

Una localizacion de un Linfoma no Hodgkin o de una Leucemia Aguda
Linfoblastica (a menudo bilateral).




INVESTIGACION INICIAL:

Esta depende de la ctiologia considerada y de las posibilidades (cuerpos
grasos).

Examen especializado por un urdlogo pediatra o un cirujano pediatra
si es posible; los cuales no deben realizar un acto quirurgico sin antes
contactarse con el equipo médico y quirtrgico del centro de referencia lo
mas cercano, excepto en caso de urgencia.

Radiografia pulmonar buscando metastasis.
Ecografia del abdomen- pelvis y escrotal.
TAC abdominal y de la pelvis.

Dosaje de 4cido vanilmandélico en la orina y dosaje sérico de
alfafetoproteina.

Hemograma y eventualmente mielograma.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

El médico del primer nivel de atencidén quien recibe al paciente con
retencion urinaria o con disuria debe primero aliviarlo.

El médico no debe perder tiempo intentando confirmar absolutamente el
diagnostico.

Debe contactar con la unidad de oncologia pediatrica la mas cercana ( por
teléfono, fax o mejor e-mail) para obtener un consejo especializado.

El médico del primer nivel de atencion debe informar a los padres sobre
el motivo de transferencia y sobre los documentos necesarios ( médicos y
administrativos).

Si el médico del primer nivel de atencion no es urologo, debera contactar
con un ur6logo, mejor con un urdlogo-pediatra, para asegurar una toma
de carga uroldgica durante el periodo de tratamiento y de las eventuales
secuelas urologicas después.




MANEJO DE UNA ANOMALIA OCULAR

Fouzia Msefer Alaoui
Charif Mohammed Chefchaouni

Las anomalias oculares son frecuentes en nifios y se encuentran a menudo
en el marco de embriofetopatias o de afecciones relevantes de la higiene o de una
deficiencia nutricional. Pero, en menos casos, pueden anunciar el primer signo
de una afeccion neoplésica.

Sea el oftalmoélogo, el pediatra o el médico general quien vea en primer
lugar al nifio, todos deben reunirse para un diagnéstico precoz y una referencia
adecuada.

CIRCUNSTANCIAS DE LA DETECCION:
*  Signos directos: exoftalmos, estrabismo, nistagmus, leucocoria, equimosis
palpebral, aniridia, sindrome de Claude Bernard Horner.

*  Signos funcionales: diplopia, ceguera, disminucion de la vision detectada
por los padres, dolor.

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:

* A proposito de los signos actuales : inicio, intensidad, evolucion.
* A proposito de los signos asociados.

* A proposito de los antecedentes del nifio y de su familia.

EXAMEN CLINICO:
* El examen oftalmoldgico : en general, el primer médico que ve al nifio es
un oftalmdlogo.

* El examen general: hematologico, tumoral y general.

CONCLUSION CLINICA:

El médico del primer nivel de atencion tendra en cuenta el sexo, la edad, el
caracter aislado de la anomalia ocular o si se incluye en un contexto general y
considerara las etiologias.




SIGNOS RELACIONADOS CON MALIGNIDAD:

e FEl caracter reciente de la anomalia.

* No hay mejoria.

* Asociada a otros signos fuera del ojo.

e Antecedentes de cancer en la familia.

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

* Retinoblastoma en primer lugar frente a:

Una leucocoria: aspecto blanco de la pupila (reconocida por la familia
u observada sobre una fotografia con flash o reconocida por el médico).

Un estrabismo.

Una historia familiar de retinoblastoma o de tumor 6seo.

* Rabdomiosarcoma frente a:

Un exoftalmos mas lateral y de evolucion rapida en algunos dias.

Exoftalmos unilateral de evolucion rapida con signos inflamatorios sin
sindrome infeccioso general.

Historia familiar de tumor s6lido en particular un cancer de la mama en
la madre.

¢ Neuroblastoma frente a:

Una equimosis palpebral.
Un sindrome de Claude Bernard Horner.

La asociacion de nddulos cutaneos o craneales, de dolor 6seo, un
sindrome anémico, una masa abdominal y pélvica o del térax o
cervical.

e Tumor de Wilms frente a:

Una aniridia.

Una masa abdominal con o sin hematuria.

e Tumor del cerebro frente a:

Un estrabismo o un nistagmus.




Histiocitosis

Histiocitosis

- Otros signos neuroldégicos como una ataxia, cefalea, hemiplejia,
vomitos explosivos.

Histiocitosis de Langerhans frente a:
- Una exoftalmia progresiva.

- Signos asociados como poliuria, polidipsia, otorrea, signos cutaneos,
hepatoesplenomegalia, caida de los dientes.

Sarcoma granulocitico frente a:

- Una exoftalmia rapidamente asociada a signos de Leucemia Aguda
Mieloblastica.

Localizacion neuro meningea de una Leucemia Aguda o de un Linfoma
non Hodgkin.




INVESTIGACION INICIAL:

* Un examen oftalmoldgico con un examen de fondo de ojo.

*  Un mielograma en caso de signos sospechosos de una invasion de la
medula 6sea en el hemograma.

» Radiografia pulmonar.

* Ecografia abdominal.

* Una TAC de la orbita y del cerebro.

* Dosaje de catecolaminas (4cido vanilmandélico) en orina de 24 horas.

* Hemograma y mielograma.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

* El médico del primer nivel de atencion que ve este niflo con sospecha de
cancer no debe perder tiempo buscando una confirmacién del diagnostico.

* El médico del primer nivel de atencion debe contactar con la unidad de
oncologia pediatrica o el oftalmélogo pediatrico mas cercano (teléfono,
fax o mejor e-mail) para tomar consejo especializado.

* En caso de indicacion de referencia a un centro especializado, el médico
del primer nivel de atencion debe informar a los padres sobre el motivo de
transferencia y los documentos necesarios que debe llevar (administrativos
y médicos)
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MANEJO UNA ANOMALIA OTORRINOLARINGOLOGICA

Fouzia Msefer Alaoui

Las afecciones ORL son frecuentes en nifios y son en general muy comunes.
Pero, en algunas circunstancias, ellas pueden constituir el primer signo de una
afeccion maligna.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:
*  Signos directos: adenopatia del cuello, tumefaccion de la mejilla o de las
amigdalas, hemorragia gingival, epistaxis, sangrado del oido

*  Signos funcionales: ronquera, disfagia, dolor de la mandibula o del oido
o de los dientes

*  Signos generales: fiebre

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:

* A proposito de los signos iniciales: inicio, intensidad, evolucion
* A proposito de los signos acompafiantes

* A proposito de los antecedentes del nifio y de su familia

EXAMEN CLINICO:

* El examen ORL: (efectuado por el primer médico que ve el nifo)
dientes, lengua, encias, amigdalas, el paladar, canal auditivo, glandulas
submaxilares y pardtidas, nariz, abertura de la boca buscando un trismos

» El examen general: hematologico, tumoral y general

CONCLUSION CLINICA:

El médico del primer nivel de atencion tendra en cuenta el sexo, la edad, el
caracter aislado de la anomalia ORL o si se incluye en un contexto general, su
duracion y al final considerara las etiologias.




SIGNOS SOSPECHOSOS DE MALIGNIDAD:

El caracter reciente de la anomalia.

No hay mejoria.

No inflamatoria.

Sin respuesta a los antibidticos.

Asociada a otros signos generales, en particular un adelgazamiento.

Asociada a otros signos fuera de la zona ORL.

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

Linfoma no Hodgkin (LNH) frente a:

- Hipertrofia asimétrica de la encia.

- Caida de los dientes.

- Tumor en el paladar.

- Hipertrofia asimétrica de las amigdalas.
- Asociacion con una masa abdominal.
Leucemia aguda frente a:

- Hemorragia gingival.

- Unas adenopatias difusas en particular si asociadas a un sindrome
anémico o hemorragico o a una esplenomegalia.

- Pensar a una leucemia mieloblastica si hay una hipertrofia importante
de la encia.

Cancer del cavum frente a:
- Si es un nifo adelgazado.

- Hipoacousia unilateral con otorrea, rinorrea y una adenopatia compacta
del mismo lado.

Rabdomiosarcoma (RMS) frente a:

- Hipertrofia unilateral de las amigdalas

- Un tumor en la nariz o del canal auditivo con o sin derrame
Histiocitosis de Langerhans frente a:

- Otorrea en un lactante




- Caida de los dientes

- Una esplenomegalia o una purpura vascular en “traje de bafio”

INVESTIGACION INICIAL:

Depende de la sospecha diagnostico.

Si hay sospecha de una leucemia aguda, debe tomarse un hemograma.

Si hay sospecha de un LNH, se debe tomar un ecografia abdominal para
buscar una localizacion abdominal.

Si hay sospecho de cancer del cavum o RMS vy si es posible, el mejor
examen a mandar sera tomografia.

En cualquier caso, cuando la sintomatologia ORL predomina, el
médico del primer nivel de atencion debe referir el paciente a un
otorrinolaringdlogo sin perder tiempo e informar de las etiologias posibles.
Este otorrinolaringdlogo hara un examen especializado y eventualmente
una biopsia del tumor.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

El médico del primer nivel de atencion o el otorrinolaringdlogo que ve
a este niflo sospechoso de cancer no debe olvidar que los canceres del
nifio se desarrollan muy rapido. No debe perder tiempo buscando una
confirmacion absoluta del diagnostico.

El médico del primer nivel de atencion debe contactar con la unidad de
oncologia pediatrica mas cercana (teléfono, fax o mejor e-mail) para tomar
consejo especializado (otros examenes a hacer) o referir al paciente a un
centro especializado (nombre del médico referente, fecha de la cita...).

En caso de indicacion de referencia a un centro especializado, el médico
del primer nivel de atencion debe informar a los padres sobre el motivo de
transferencia y los documentos necesarios (administrativos y médicos).




MANEJO DEL DOLOR OSEO

Amina Kili

Los dolores dseos y osteoarticulares son frecuentes en niflos y son en general
de origen infeccioso o post-infeccioso. Pero, en algunos casos, ellos pueden
constituir el primer signo de una afecciéon maligna.

Estos dolores deben alertar si son persistentes, rebeldes y recurrentes bajo un
tratamiento sintomatico o si se acompafian de otros signos nos hace sospechar un
origen maligno. En efecto, el dolor 6seo es un signo precoz de los tumores 6seos
malignos. Preceden al tumor y los signos radiolégicos.

De cualquier manera el nifio debe ser visto en primer lugar por un pediatra o
un traumatologo, estos deben comunicarse a fin de realizar un diagndstico precoz
y una orientacion correcta.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:
» Signos funcionales: dolor localizado en una parte del miembro o dolores
difusos, cojera, postura indolente.

* Signos directos: dolor a la movilizaciébn o presion, asimetria en
comparacion del lado opuesto, tumor, signos inflamatorios, circulacion
colateral.

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:
* A proposito de los signos actuales : inicio, intensidad, evolucion (caracter
mecanico o inflamatorio).
* A proposito de los signos acompaiantes.

* A propésito de los antecedentes del nifio y de su familia (el traumatismo
es generalmente revelador y no causal).

EXAMEN CLINICO:

e El examen ortopédico: de todos los segmentos de los miembros y
articulaciones sin olvidar los huesos planos y los cortos.

» El examen general: hematologico, tumoral y general.
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SIGNOS SUGESTIVOS DE MALIGNIDAD:

El caracter reciente de la anomalia.

Ausencia de fiebre excepto cuando es una leucemia.

Asociacion con un tumor 6seo.

Asociacion con una fractura patologica.

Asociacion con otros signos generales, en particular hematoldgicos.
Edad prepuberal o puberal.

Antecedentes de cancer en la familia, en particular retinoblastoma.

ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

Tumor 6seo maligno primitivo (TOP) esencialmente:
- Osteosarcoma cuando se trata de un adolescente.

- Tumor de Ewing cuando es un niflo mas joven.

Una leucemia aguda se evocara cualquiera sea la edad:
- Cuando el dolor 6seo u osteoarticular es difuso.

- Frente a un sindrome de insuficiencia de la medula 6sea o de un
sindrome tumoral.

Un neuroblastoma metastitico en un nifio joven que presenta:
- Una equimosis palpebral, exoftalmos.
- Un dolor 6seo difuso.

- La asociacion con nddulos cutaneos o en el craneo, un sindrome
anémico, una masa abdomino-pélvica, téracica o cervical.

Metastasis 6seas de un tumor mesenquimal maligno de partes blandas o
de tumor 6seo maligno.

INVESTIGACION INICIAL:

Es dependiente de la sospecha diagndstico:

Radiografia estandar del hueso comprometido con las articulaciones supra
y sub yacente, con su fecha y identidacion, y una radiografia opuesta para
comparacion. Si las radiografias son normales y persiste el dolor, debe
repetirlas quince dias después. Los signos radioldgicos son una lisis 6sea
irregular asociada o no a una condensacion osea.




Radiografia pulmonar de frente fechada e identificada, buscando
metastasis de tumor 6seo primitivo o un tumor toracico posterior de
neuroblastoma, o de mediastino de leucemia aguda linfoblastica.

Hemograma buscando signos de insuficiencia de médula osea.

Mielograma para confirmar el diagnostico de una leucemia aguda o una
invasion metastasica de la médula osea.

Ecografia abdomino-pélvica buscando un tumor primitivo de
neuroblastoma.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

El médico del primer nivel de atencion que ve este nifio con sospecha de
tumor 6seo primitivo no debe perder tiempo buscando una confirmacion
absoluta del diagnostico.

No debe recetar corticoides cuando sospecha de un reumatismo
articular agudo. Debe analizar los datos clinicos y eliminar un cancer
particularmente una leucemia.

Debe contactar con la unidad de oncologia pediatrica mas cercana
(teléfono, fax o mejor e-mail) para tener una opinion especializada.

Debe evaluar el dolor y recetar un tratamiento analgésico adaptado.

En caso de indicacion de referencia a un centro especializado, el médico
del primer nivel de atencion debe informar a los padres sobre el motivo de
transferencia y los documentos necesarios (administrativos y médicos).

NO OLVIDAR:

Un dolor 6seo puede ser ocasionado por un tumor 6seo primitivo sobre todo
cuando ocurre en un adolescente joven, cuando esta localizado.

Un dolor 6seo difuso puede asociarse en primer lugar a una leucemia aguda
0 un neuroblastoma metastatico dentro de un contexto clinico.




MANEJO DE HIPERTENSION INTRACRANEAL

Maria El kabiri

INTRODUCCION:

El aumento del presion cerebral secundario a una masa sélida o quistica o
liquida, dentro una estructura dsea craneal cerrada, se traduce por un sindrome
clinico tipico que se llama sindrome de hipertension intracraneal (HTIC). Es a
menudo una urgencia que pone en juego:

» El prondstico vital : con riesgo de fallecimiento por compresion cerebral
» El pronéstico visual.
La semiologia y las etiologias de la HTIC son variadas segun la edad:

* En el lactante: los sintomas son a menudo tardios e inespecificos. La
hidrocefalia es la etiologia principal.

* Encelescolar: la sintomatologia es mas especifica. Los tumores cerebrales
representan las patologias principales.

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:
* Unamujer consultaporsunifio que presenta trastornos del comportamiento,
cefaleas, vomitos, trastornos del conocimiento o una crisis epiléptica.

* El médico descubro durante un examen clinico un aumento del perimetro
cefalico.

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:

* Los signos de alerta:
- En el lactante:

*  Trastornos del comportamiento: agitacion, apatia, somnolencia,
trastornos de la vigilancia.

*  Disminucion del apetito y vomitos progresivos.
- Encel escolar:

*  Cefaleas a predominio occipital y matutinos.

*  Vomitos explosivos aliviando la cefalea.

* Los antecedentes: buscar un traumatismo o una intervencion quirdrgica.




EXAMEN CLINICO:

Segiin la edad y el grado de la hipertension endocraneal:

Abombamiento de la fontanela y/o aumento anormal del perimetro
cefalico.

Cambio del tono musculo: hipotonia con inestabilidad.
Trastornos de la vision: diplopia o paralisis del sexto nervio craneal.
Trastornos de la conciencia: obnubilacion, coma de aparicion rapida.

Signos neuro-vegetativos: hipertension arterial, irregularidad del ritmo
cardiaco, pausas respiratorias.

Postura estirada de la columna vertebral, torticolis, rigidez de la nuca.
Déficit neurologico.

Tremor intencional, ataxia cerebelosa.

Examen general: buscando signos fisicos acompafiantes:

- Fiebre.

- Trastornos neuro vegetativos: presion arterial, frecuencia cardiaca.

- Diabetes insipida.

- Obesidad o caquexia (tumores que comprometen tercer ventriculo).

- Retraso del crecimiento, retraso de la pubertad o pubertad precoz.

Hay un riesgo de compresion cerebral por:

Hernia lateral: dilatacién unilateral de la pupila con hemiplejia
contralateral que puede ser bilateral con disfuncién del tronco encefélico.

Hernia central: alteracion de la conciencia, progresion hasta la
decorticalizacion con finalmente la pérdida de las funciones del tronco
encefalico.

SIGNOS SUGESTIVOS DE MALIGNIDAD:

Inicio rapido a stbito.
Déficit neurologico.
Crisis epilépticas.
Torticolis.

Trastornos visuales.




ETIOLOGIAS MALIGNAS POSIBLES:

Tumores subtentoriales: astrocitoma, ependimoma:

Tumores del cerebelo: meduloblastoma, ependimoma, astrocitoma;
PNET.

Tumores del tronco encefalico: glioma que infiltra el tronco encefalico,
astrocitoma, ependimoma.

Tumores de los ventriculos laterales, del tercer y cuarto ventriculos.

Tumor de la region pineal y del hipotalamo: tumores germinales malignos,
pinealomas o pinealoblastomas, PNET, craneofaringioma.

Metastasis cerebrales de tumores solidos y de hemopatias malignas.

INVESTIGACION INICIAL:

Esta depende de las posibilidades etioldgicas.

Fondo de ojo: puede revelar un edema de la papila o hemorragias.
Radiografia del craneo: separacion de las suturas craneales.
Tomografia cerebral.

Ecografia transfontanelar.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

El médico del primer nivel de atencion debe contactar con la unidad de
referencia para tener opinion especializada.

Elevar la cabeza a 30° excepto en caso de hipotension arterial.
Restriccion de liquidos: maximo 50ml/kg/dia en los nifios pequeiios.
Tratamiento de la fiebre: la hipertermia aumenta la presion intra craneal.
Tratamiento de las convulsiones.

Transferencia a una unidad de cirugia neuroldgica para completar el
chequeo, instalacion de una derivacion ventriculo peritoneal o reseccion
al inicio del proceso intracraneal.




MANEJO DE LA COMPRESION MEDULAR

Maria El Kabiri

INTRODUCCION:

La compresion de la médula espinal o de las ultimas raices espinales que
forman el filum terminal (cola de caballo) constituyen una urgencia diagndstica
y terapéutica neuroquirurgica.

Hay que reconocer rapidamente la sintomatologia inicial: dolor raquideo e
incomodidad motriz a nivel de los pies (dificultad al caminar).

El cuadro completo de la compresion médular estd caracterizado por un
sindrome lesional de la raiz espinal asociado a un sindrome sublesional (motor,
sensitivo y esfinteriano) y a un sindrome raquideo (dolor, rigidez).

CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:

e Una madre que lleve a su nifio a una consulta por:
- Una paraparesia o paraplejia o tetraplejia.
- Trastornos sensitivos.
- Trastornos esfinterianos.
- Una masa abdominal.
- Distrés respiratorio.

* El médico descubre durante el examen neurologico una anomalia.

INTERROGATORIO / PROCEDIMIENTO:

*  Descripcion del déficit para los familiares:
- Localizacion.
- Tipo: sensitivo o motor.
- Grado (déficit completo o parcial).

» Signos acompaiiantes.

» Antigiiedad de cada sintoma, su evolucion.
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EXAMEN CLINICO:

* La compresion medular inicial :

- Dolores raquideos tenaces rebeldes a los analgésicos: dificil a revelar
en el niflo.

- Rigidez segmentaria de la columna vertebral.

- Trastornos motores en los miembros inferiores.

- Trastornos sensitivos y esfinterianos (son en general mas tardios) .

e La compresion medular instalada:

El diagnostico es confirmado por la asociacion de un sindrome lesional, de
un sindrome sublesional y a menudo de trastornos esfinterianos.

- El sindrome lesional: consiste en dolores de las ramas nerviosas, a
menudo aislados al principio.

- El sindrome sublesional consiste en la asociacion de trastornos motores,
sensitivos y esfinterianos.

%

El compromiso motriz corresponde a un sindrome piramidal. El
compromiso piramidal puede terminar en una paraplejia o una
tetraplejia espastica.

Los trastornos sensitivos: picazones, hormigueos, ardor;
manifiestan el sufrimiento cordonal posterior.

Los trastornos esfinterianos urinarios (ardor al orinar, disuria) o
anales y rectales (estrefiimiento) son mas tardios.

* El sindrome raquideo consiste en:

- Dolores permanentes y fijos originando una cojera.

- Unrigidez segmentaria de la columna vertebral quien es de presentacion
temprana.

- Una deformacion segmentaria (xifosis, escoliosis, torticolis).

ETIOLOGIAS POSIBLES:

¢ Causas extra duramadre:

- Tumores malignos primitivos o metastasis vertebrales de una
neoplasia: tumor de Ewing, rabdomiosarcoma y mas raro un linfoma o
una leucemia.




- Epidural metastasica.

- Tumores vertebrales benignos (hemangioma).

- Neuroblastoma en reloj de arena.

Causas intra duramadre y extra médula espinal: meningioma.

Causas intra médula espinal: ependimoma, astrocitoma.

INVESTIGACION INICIAL:

Es dependiente de las posibilidades.

Radiografias de la columna vertebral.

Tomografia y/o resonancia magnética de la médula espinal.

ORIENTACION Y COMUNICACION:

El médico del primer nivel de atencion debe contactar con la unidad de
oncologia pediatrica mas cercana (teléfono, fax o mejor e-mail) para tener
una opinion especializada.

Los sindromes de compresion de la médula espinal deben ser evaluados
en conjunto con los neurocirujanos, la indicacion de una laminectomia
urgente o un tratamiento con dexametasona 0.25-2 mg/kg/dosis cuatro
veces al dia.

Si la sintomatologia no es rapidamente evolutiva: ROT intensos, paresias
recientes y no evolutivas en 24 a 48 horas y paralisis flacidas instaladas
varios dias antes, podemos comenzar un tratamiento por quimioterapia en
coordinacion con el centro de referencia.
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LEUCEMIAS AGUDAS

Mohammed Khattab

DEFINICION:

La leucemia aguda (LA) resulta de la proliferacion de un precursor
hematopoyético, que actia bloqueando a un estado dado de la hematopoyesis.
Esta es una proliferacion maligna, monoclonal, uniforme y difusa en la médula
oOsea.

Si se trata de un precursor de la linea linfoide, se le llama leucemia aguda
linfoblastica (LAL).

Si se trata de un precursor de la linea no linfoide (mieloide), se le llama
leucemia aguda no linfoblastica o leucemia aguda mieloide (LAM). Dentro de
esta categoria, se distinguen 8 grupos:

LAM 0 : proliferacion de un precursor mieloide muy diferenciado
LAM 1 : proliferacion de mieloblastos indiferenciados

LAM 2 : proliferacion de mieloblastos diferenciados

LAM 3 : proliferacion predominante de promielocitos

LAM 4 : proliferacion mixta de mieloblastos y monoblastos
LAM 5 : proliferacion de monoblastos

LAM 6 : proliferacion de eritroblastos (eritroleucemia)

LAM 7 : proliferacion de megacarioblastos

EPIDEMIOLOGIA:

Las leucemias agudas representan el 30% del cancer infantil, en menores de
15 afios. La frecuencia es variable segln el tipo: LAL=75% y LAM =15 a 20%
(a la inversa del adulto). Las LA se presentan en los dos sexos y en todas las
edades, desde el nacimiento.

ETIOLOGIA :

En el 90% de los casos no se conoce una ctiologia. En el resto de los casos,
se debe a factores de riesgo. Ejemplos:
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e Trisomia 21, enfermedad de Fanconi.

¢ Deficiencias inmunitarias.

¢ Leucemia mieloide crénica.

¢ Radiaciones ionizantes.

* Benceno; hidrocarburos; solventes; pesticidas.

* Radioterapia y quimioterapia (alquilantes, etopdsido).

» Virus (Ej: Epstein Barr Virus; HTLV-1).

ASPECTOS CLIiNICOS DE LAS LEUCEMIAS AGUDAS :

Los sintomas se presentan en meses o dias segun la gravedad del tipo de LA.
La intensidad y la asociacion de signos clinicos son variables de una enfermedad
a otra.

¢ Insuficiencia medular:
- Sindrome anémico.

- Sindrome infeccioso recidivante.




- Sindrome hemorragico cutaneo-mucosa ( purpura petequial, equimosis,
gingivorragia, epistaxis, coagulacion intravascular diseminada en el
caso de LAM3).

* Sindrome Tumoral:
- Adenopatias superficiales.
- Adenopatias profundas mediastinales o abdominales.
- Esplenomegalia y/o hepatomegalia.

* Sindrome Leucostasico:

Este se observa esencialmente en las formas hiperleucocitarias (globulos
blancos > 100,000/mm3).

- Manifestaciones pulmonares idénticas a un cuadro de edema pulmonar.

- Manifestaciones neurologicas: trastorno de conciencia, signos
deficitarios.

* Dolores éseos: son los dolores pseudoarticulares, de tipo inflamatorio.
Ellos son espontaneos y provocados por la presion dsea ( miembro ,
columna sobre todo).

» Infiltracion de 6rganos extra-hematopoyéticos
- Meningitis leucémica: cefalea afebril, con o sin vomitos.
- Paralisis de nervios craneales (IIL, IV, VI y VII++)
- Testiculo de consistencia dura o palpacion de un nodulo testicular.
- Tumor de la dérbita o cloroma (LAM): exoftalmos uni o bilateral

- Mucosas: hipertrofia gingival, mas frecuente en las formas
monoblasticas.

- Piel: nédulos cutaneos en LAM (recién nacidos y lactantes). Esta es
una infiltracion violacea nodular de la dermis y la hipodermis; mas o
menos inflamatoria y de localizacion variable.

- Renal: nefromegalia bilateral

- corazon: pericarditis blastica o infiltracion miocardica.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

* Reumatismos: (reumatismo articular agudo; artritis cronica juvenil).
Los dolores 6seos asociados a una fiebre y una elevada velocidad de




sedimentacion, se observan tanto en una reumatismo articular agudo
(RAA) como en una leucemia aguda. Un hemograma debe realizarse
obligatoriamente antes de dar un diagndstico entre estas dos patologias.
En caso de duda, se debe realizar primero un miclograma (aspirado de
medula 6sea) antes de iniciar tratamiento de corticoterapia.

Osteomielitis aguda: iguales precauciones que los reumatismos.

Aplasia medular o citopenias: El mielograma muestra una medula
Osea pobre y grasa, pero no blastica. En este caso la biopsia de hueso es
imperativa. Ella solo mostrara mielofibrosis , eliminando asi el diagnostico
de leucemia aguda.

Leishmaniasis visceral: El cuadro clinico puede simular una LA (fiebre,
palidez, esplenomegalia y pancitopenia). Las leishmaniasis pueden
ser confirmadas en un mielograma o indirectamente por los examenes
serologicos.

Mononucleosis infecciosa:

- Se asocia tipicamente a un dolor de la garganta, adenopatias con o sin
hepatoesplenomegalia.

- Hemograma: hiperleucositosis con grandes linfocitos hiperbasdfilos.
- Ausencia de anemia o trombocitopenia dentro de las formas habituales.
- Diagnostico: Monotest positivo; serologia de EBV positivo.

Purpura trombocitopénica idiopatica: se presenta una trombocitopenia
periférica con una médula dsea rica en megacariocitos.

Metastasis medular de un neuroblastoma o de otros tumores malignos
solidos a células redondas del nifio (sarcoma de Ewing, rabdomiosarcoma,
linfoma).

EXAMENES EN LEUCEMIA AGUDA:

1- Examenes de diagnostico:

Hemograma: es un examen de orientacion y no la confirmacion de LA.

- Anemia normocitica no regenerativa (88%), mas o menos profunda
segun el tiempo de enfermedad. El nivel de hemoglobina puede estar
normal en la LAL de evolucion muy rapida.

- Trombocitopenia casi constante (75%).




- Nivel de globulos blancos normal, disminuido o aumentado. Hecho
importante: cualquiera sea el valor de globulos blancos, el valor de los
PNN estan siempre bajos.

- Los blastos pueden observarse o no en el frotis sanguineo.
Mielograma: es el examen clave que permite confirmar el diagnostico.

- Confirmacion del diagnéstico de leucemia aguda: infiltracion de la
médula dsea >25% de células blasticas.

- Identificacion de la naturaleza linfoide o mieloide de los blastos:

- Precision del tipo morfologico segin la clasificacion Franco-
Americano-Britanica (FAB).

Para las LAL: L1; L2; L3 y para las LAM: LAMO a LAM7

- Citometria de flujo de sangre medular: precision del diagnostico y
del fenotipo inmunoldgico. Esta técnica identifica a los diferentes
anticuerpos monoclonales especificos de la LAL y de la LAM de
acuerdo al tipo de leucemia.

2- Examenes con fines de pronéstico:

El tratamiento de las LA depende de los factores de riesgo que van a ser los
determinantes del tratamiento:

Radiografia toracica evidenciando adenopatias mediastinales.

Ecografia abdominal evidenciando adenopatias profundas o de otras
lesiones.

Puncién lumbar (PL) evidenciando un eventual infiltracion blastica al
LCR (liquido cefalorraquideo).

Inmunofenotipo de los blastos.

Cariotipo de los blastos (estudio citogenético) evidenciando anomalias de
numero y de estructura.

Biologia molecular (estudio molecular) de los blastos, si es posible.

Los factores prondsticos han sido mejor definidos en el caso de la LAL.
Criterios relacionados al enfermo (edad y sexo) y a la enfermedad (clinica,
biologia ¢ imagenes).

Exdamenes con intencion terapéutica: Otros examenes son necesarios, sea
para evaluar los riesgos al inicio del tratamiento, sea de referencia para los
examenes de control posterior:




*  Grupo sanguineo + fenotipo eritrocitario.
* Busqueda de aglutininas irregulares.

» lonograma (electrolitos) sanguineo.

e Calcemia, fosfatemia, uricemia.

* Hemograma completo.

* Bioquimica hepatica y renal.

* LDH (deshidrogenasa lactica).

* Acido trico sanguineo.

* ECGy ecocardiografia.

* Fondo de ojo.

» Serologia viral: hepatitis B y C, TORCHS, HIV, serologia para Epstein
Barr virus.

CONDUCTA TERAPEUTICA:

Las LAL y las LAM son curables en el 70% y 50% de casos respectivamente.
Después de un tratamiento preparatorio de 12 a 48 horas, debe iniciarse la
quimioterapia en su primera fase, la inducciéon con la finalidad de buscar la
remision y posteriormente continuar las diferentes fases de tratamiento que
varian segun el tipo de LA y factores pronosticos.

+ Tratamiento preparatorio parala quimioterapia y tratamiento inmediato
de las urgencias vitales: En la mayoria de los casos, las LA no son una
urgencia terapéutica. Las medidas siguientes son necesarias para prevenir
las complicaciones vitales iniciales: sindrome de lisis tumoral, sindrome
de vena cava superior, leucostasis pulmonar y cerebral, CID (coagulacion
intravascular diseminada), sindrome hemorragico o un sindrome infeccioso
severo.

- Hiperdiuresis alcalina, durante 3 dias o hasta que se normalice la
uricemia. La hiperhidratacion se contintia hasta la desaparicion de la
hiperleucocitosis y/o el sindrome tumoral, siendo un promedio de 3 a 7
dias. Ella se realiza por via endovenosa u oral.

- Prevencion de la hiperuricemia, utilizando alopurinol. o rasburicasa.
- Examen de Heces: (metronidazol y albendazol).

- Cuidados de la boca y tratamiento de todo punto de entrada infecciosa en
el paciente.
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Obesidad - Meningitis blastica

Tratamiento de induccidn: Es una poliquimioterapia dirigida a obtener una
remision completa (RC) clinica y bioldgica; un examen clinico normal, un
hemograma normal y un nivel de blastos < 5% en la médula 6sea donde todas
las lineas estan normalmente representadas. Mas del 90% de las LAL y del
80% de las LAM presentan remision completa post induccion.

Tratamiento complementario : Una vez obtenida la remision completa,
no debemos suspender la quimioterapia, de lo contrario provocariamos una
recaida de la leucemia. Es por ello necesario continuar con el tratamiento
complementario para mantener la remision.

La sucesion de las fases siguientes: consolidacion (2 meses), intensificacion
(2 a 6 meses), mantenimiento (2 aflos), quimioprofilaxis meningo-cerebral




sistematica por via general e intratecal asociada o no a una irradiacion del
encéfalo hasta C2 (18 a 24 Gys). En ausencia de esta prevencion, las tasas de
recaida meningeas seran mayores del 50%.

Este tratamiento dura de 2 a 3 afios en funcidn del pronostico inicial.

En las LAM la duracion varia de 5 a 24 meses segun el tipo de intensificacion.
Resaltando que las LAL3, llamadas leucemias de Burkitt son tratadas como
los linfomas no Hodgkin.

Transplante de células madre hematopoyéticas

A partir de la médula osea, células madre periféricas o células de cordon,
ellas son reservadas para la LA no curable por quimioterapia clasica (LAM,
LAL de muy alto riesgo, ausencia de remision completa, recaidas precoces).

5- Medidas adyuvantes:

» Transfusion de paquete globular y concentrado de plaquetas seglin los
resultados del hemograma.

* Prevencion y tratamiento de las infecciones.

» C(Calidad de vida durante el tratamiento.

* Realizacion tanto como fuera posible de un tratamiento terapéutico de la
LA lo més cercano a las condiciones de vida normal de un nifio.

* Apoyo psicologico y social del paciente, de sus padres, de sus hermanos
y de su entorno.

6- Recaida:

* Las recaidas pueden ser medulares (30%), neuromeningeas (5-10%),
testiculares (5%), ovaricas (1-2%) u oculares.

e Las recaidas se manifiestan principalmente por anomalias en el
hemograma, la aparicion de dolores 6seos, una intolerancia al tratamiento
de mantenimiento, una hipertension intracraneana, un compromiso de
nervios craneales, una disminucion de peso importante o un aumento del
volumen testicular.

CONCLUSION:

Laleucemia aguda es una enfermedad de varias facetas que difieren por el tipo

de proliferacion blastica, la presentacion clinica inicial, el enfoque terapéutico y
la evolucion.

90




Es curable gracias a la adaptacion de la intensidad del tratamiento segun
los factores de riesgo. En reglas generales es necesario para todo médico el
reconocer una LA ante los signos de insuficiencia medular o las anomalias en el
hemograma. Sin embargo, es imprescindible el enviar al paciente a especialista
en LA, afin de que determine el prondstico y defina el protocolo de tratamiento.

Por consiguiente, debemos colaborar con el pediatra o el médico del primer
nivel de atencién con el fin de llevar el tratamiento dentro de las condiciones
mas confortables para el nifio y su familia




LINFOMAS NO HODGKIN

Mhamed Harif

INTRODUCCION:

Proliferacion maligna a partir de células linfoides, los linfomas no Hodgkin
(LNH) constituyen un grupo de afecciones heterogéneas por las presentaciones
clinicas, los aspectos histologicos y los prondsticos. La presentacion, el
tratamiento y la evolucion de los LNH del nifio se distinguen de los del adulto
por la caracteristica de alto grado de malignidad y la particular respuesta al
tratamiento. Contrariamente a los del adulto las formas ganglionares periféricas
son poco frecuentes. Las formas abdominales y mediastinales son las mas
frecuentemente encontradas. Los LNH del nifio son una urgencia diagnostica y
terapeutica. Las oportunidades de curacion alcanzan del 75 al 90% segun el tipo
y el estadio de de extension de la enfermedad.

EPIDEMIOLOGIA:

En los paises desarrollados, el LNH representa el 10% del cancer infantil, y
viene después de las leucemias y los tumores cerebrales. En Africa ecuatorial
representa el primer cancer infantil. En Marruecos es el segundo cancer después
de las leucemias. EI LNH de Burkitt africano se localiza principalmente a nivel
del maxilar.

Su distribucion geografica depende de las condiciones climaticas: se ha
observado con una frecuencia elevada en Africa tropical dentro de una regién
himeda y calurosa. Su incidencia es menor cuando la altitud rebasa los 1500
metros y en las regiones aridas o semiaridas. Esta reparticion particular ha hecho
sospechar el rol de un agente infeccioso.

Los estudios posteriores han mostrado que el virus Epstein Barr participa
en el proceso de la oncogénesis. Ciertos déficits inmunitarios congénitos son
factores de riesgo para el desarrollo del LNH. La probabilidad de presentar
linfoma en los nifios portadores del sindrome de Wiskott-Aldrich o el de ataxia
telangiectasica puede ser del 25%.

El tratamiento inmunosupresor aumenta el riesgo de desarrollar linfoma.
Después del transplante de un 6rgano seguido por un tratamiento inmunosupresor,
el riesgo de desarrollar linfoma es estimado en un 13 a 33%. Finalmente, la
infeccion a Epstein Barr Virus (EBV) esta asociada a la mayoria de linfomas en
sujetos inmunodeprimidos.




Diagnostico precoz del cancer en el niiio

Linfoma Bur Linfoma Burkitt




PRESENTACION CLINICA:

En el nifio la localizaciéon abdominal es la mas frecuente seguida por la
localizacion mediastinal. Debido a la proliferacion rapida puede extenderse a
las estructuras vecinas como la medula 6sea y el sistema nervioso central.

Las formas abdominales son raramente localizadas, pueden presentarse como
una invaginacion intestinal aguda. La presentacion mas frecuente es en la forma
de multiples masas debido a una infiltracion digestiva y/o ganglionar. A menudo
se asocia una ascitis.

La localizacion mediastinal evoluciona rapidamente a un sindrome de vena
cava superior y una pleuresia. La localizacion maxilar muy caracteristica de un
Linfoma de Burkitt se presenta como una tumefaccion de la cara, caida dentaria
y aveces de adenopatias cervicales. Menos frecuente, se presenta un compromiso
ganglionar periférico o amigdaliano.

HISTOPATOLOGIA:

En los nifios el estudio citopatoldgico puede ser suficiente. Este se realiza
a través de la puncion de una masa digestiva, ganglionar o del liquido pleural
o peritoneal. En este caso el diagndstico es rapido. En otros casos una biopsia
quirtrgica o percutanea es indispensable.

En todos los casos es conveniente hacer la impronta de las laminas en vista
de una diferencia entre el estudio citopatologico y el histologico. Cabe resaltar
que el estudio morfologico es la base de toda caracterizacion del LNH, utilizando
los anticuerpos mas o menos numerosos a través de la inmunohistoquimica,
aportando asi un valioso complemento para el diagnostico y prondstico.

Tres tipos histopatoldgicos son los mas frecuentemente encontrados:

* Los linfomas tipo Burkitt de células B maduras caracterizado por
anomalias cromosOmicas especificas: translocacion 8-14 la mas frecuente
o variantes 2-8 u 8-22.

* Los linfomas linfoblasticos. Ellos son en general de caracteres
inmunologicos de células T.

* Los linfomas a células grandes que son menos frecuentes; la mayoria
son B, pero algunos son a células T (linfomas anaplasicos de células
grandes).

EXAMENES Y PRONOSTICO:

Una vez establecido el diagnostico, un examen exhaustivo debe realizarse
rapidamente a fin de precisar la extension de la enfermedad, su consecuencia y
el estado del paciente a fin de adaptar el tratamiento.
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El examen clinico minucioso consiste en medir las dimensiones del tumor,
rebuscar las otras localizaciones ganglionares o extraganglionares. Estas
localizaciones deben ser reportadas y medidas a fin de servir de referencia para
evaluar la evolucion de la enfermedad durante el tratamiento.

Los examenes complementarios deberan ser limitados a los estrictamente
necesarios. La exploracion radiologica consiste en la radiografia de torax y la
ecografia abdominal. La tomografia debe ser preconizada excepcionalmente.

La busqueda de un compromiso medula 6seo, que puede ser sospechado
cuando en el hemograma se evidencia una citopenia o la presencia de células
linfomatosas y debe ser confirmado con la realizacion de un mielograma. Dentro
de los linfomas linfoblasticos o de Burkitt, la bisqueda de una infiltracion
meningea se realiza través de una puncion lumbar donde se estudia el LCR.

A los examenes de estadioje se asocia sistematicamente un examen biologico
buscando los cambios metabolicos de la proliferacion linfoide y en particular
un sindrome de lisis, mediante el dosaje del acido urico y de los electrolitos
(kalemia +++), un estudio de las funciones renales y hepaticas.

Igualmente se hara un dosaje de LDH (deshidrogenasa lactica) que refleja la
masa tumoral.

Uno puede también clasificar los linfomas dentro de uno de los estadios de la
clasificacion corrientemente utilizada la de Murphy (tabla I).

Arbritariamente, se clasifican dentro de los linfomas las invasiones medulares
que comportan hasta un 25% de células tumorales, si es mayor, se trata de
leucemia.

Tabla I: Clasificacion de Murphy

Estadio I |Compromiso ganglionar o extranglionar Unico fuera del toérax o del
abdomen

Compromiso de mas de una cadena ganglionar o extraganglionar del
Estadio II | mismo lado del diafragma

Compromiso extraganglionar con invasion ganglionar

regional

Compromiso mediastinal

Estadio III | Compromiso abdominal difuso

Compromiso ganglionar o extraganglionar de ambas partes del
diafragma

Compromiso paraespinal o epidural

Invasion de la médula 6sea o del sistema nervioso central

Estadio IV




TRATAMIENTO:

El tratamiento de un niflo que presenta LNH se realiza dentro de un
medio especializado. Un tratamiento mal conducido inicialmente evita
significativamente las oportunidades de curacion de un paciente debido al
desarrollo de clonas resistentes. Este tratamiento debe tener en cuenta los
factores pronodsticos y en particular el tipo cito-histopatologico, la masa tumoral
y el estado clinico del paciente.

Los LNH en nifios se caracterizan por una gran sensibilidad a la
quimioterapia. En todos los casos se acompafia de una poliquimioterapia.
La cirugia de exéresis no es una indicacion salvo dentro de las formas muy
localizadas y en particular abdominal.

Antes de la institucion de toda la quimioterapia, es conveniente tratar al
paciente para prevenir un sindrome de lisis celular e igualmente de problemas
nutricionales o de enfermedades infecciosas asociadas. La prevencion del
sindrome de lisis se realiza a través de una hiperdiuresis alcalina y el uso del
alopurinol.

La profilaxis neuromeningea es sistematica debido al tropismo
neuromeningeo del LNH infantil. Esta consiste en administrar quimioterapia
intrarraquidea y altas dosis de metotrexato, capaz de pasar la barrera hemato-
meningea.

Dentro de los Linfomas B ( Burkitt- grandes células), el tratamiento consiste
en una poliquimioterapia intensiva habitualmente de una duraciéon de 3 a 4
meses. Las drogas utilizadas son la prednisona, la vincristina, la ciclofosfamida,
la doxorubicina, el metotrexato a altas dosis (>= 3 gr/m2) y el arabinésido de
citosina. La intensidad y la duracion del tratamiento son adaptadas a la extension
de la enfermedad. Dentro de los linfomas de Burkitt, las recaidas son siempre
precoces dentro del primer afo. Una vez culminado el tratamiento, los infantes
son considerados como curados.

Dentro de los linfomas linfoblasticos, el tratamiento es precoz o idéntico al
de las leucemias agudas linfoblasticas.

CONCLUSION:

Los LNH del nifio son actualmente curables en la mayoria de los casos. Un
tratamiento adecuado permite alcanzar una tasa de curacion del 90% en los
casos de LNH tipo Burkitt y del 75% de linfomas linfoblasticos. Un diagnostico
precoz, una buena puesta en condiciones Optimas y la administracion de un
tratamiento adaptado al tipo y al estadio de extension son indispensables para
dar a los pacientes el maximo de oportunidades.
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LA ENFERMEDAD DE HODGKIN

Abdellah Madani

El Linfoma Hodgkin (LH) del nifio representa alrededor del 5% de los
tumores malignos del infante. Su pronostico ha mejorado considerablemente
durante los 3 ultimos decenios; la sobrevida a largo plazo ha pasado del 40%
durante los afios 60 a mas del 90% en los afios 90 en los paises desarrollados,
haciendo del LH un modelo de éxito en oncologia pediatrica.

Un diagnostico precoz y la identificacion de los factores prondsticos han
permitido una adaptacion de los protocolos terapéuticos con el fin de obtener
los mejores resultados con el minimo de secuelas a largo plazo.

En los paises en desarrollo, el tratamiento de un nifio con LH sufre de muchas
trabas, como el diagnostico tardio, y una proporcion importante de pacientes se
presentan enfermedad mas evolucionada.

EPIDEMIOLOGIA:

El LH representa alrededor del 5% del cancer infantil. Su incidencia presenta
variaciones en funcion de las regiones del mundo y de los grupos étnicos. Entre
la poblacidn caucésica de los paises occidentales, la incidencia es inferior a 7
casos por millon de nifios menores de 15 afios. Los estudios epidemiolégicos
realizados en ciertos paises en vias de desarrollo muestran una incidencia mas
elevada y un pico de sobrevida mas alto en los nifios entre los 5 a 9 afios de edad.

En Marruecos, la incidencia exacta de LH no es conocida, éste representa el
8% de los tumores malignos de los nifios admitidos al servicio de hematologia y
oncologia pediatrica del Hospital de Casablanca en el 2003. Otra particularidad
encontrada en las series de los paises en desarrollo: la gran frecuencia de
pacientes con edad inferior a los 5 afios( 12% en Casablanca y menos del 6% en
las series occidentales).

HISTOPATOLOGIA :

El diagnostico de LH es histopatologico. En base a la evidencia de las células
de Hodgkin y de Reed Sternberg (HRS) en el seno de un medio inflamatorio.
El aporte de la inmunohistoquimica es primordial en el diagnéstico positivo y
diferencial del LH. La clasificacion de Lukes-Rye, utilizada desde la mitad de los




afios 1990, individualiza 4 tipos histologicos: predominantemente linfocitario,
esclerosis nodular (EN), celularidad mixta (CM) y deplecion linfocitaria (DL).

La clasificacion de linfomas de 1la OMS, utilizada actualmente, individualiza
2 entidades distintas de LH. La forma clésica del LH, representa alrededor
del 95% de los LH y comprende 4 subtipos (EN, CM, DL y el clasico rico
en linfocitos); la forma llamada linfocitos predominantemente nodular solo
representa el 5% de los LH y es el que mas se asemeja a un Linfoma No Hodgkin.

Clasificacion de Ann-Arbor modificado por Cotswolds

Estadios Descripcion

Estadio | Compromiso de una area ganglionar o de una estructura linfoide

Estadio I Compromiso de dos areas ganglionares o varias en el mismo lado
del diafragma

Estadio II Compromiso ganglionar en los lados del diafragma. El
compromiso esplénico es designado por el sufijo S.

- Estadio 1111 Con o sin compromiso esplénico, hiliar, celiaco o portal.

- Estadio 1112 Con compromiso para-adrtico, iliaco y mesentérico

Estadio IV Compromiso de uno o de varios 6rganos extralinfoides con o
compromiso ganglionar.

Designaciones
A Sin sintomas
B Fiebre ( >38 C) o sudores nocturnos profusos o pérdida de peso >

del 10% inexplicada durante los ultimos 6 meses.
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PRESENTACION CLINICA:

Las adenopatias cervicales o subclaviculares presentes constituyen el
modo de presentacion mas frecuente (70%) y son un problema en el diagndstico
diferencial en el niflo. Clasicamente, las adenopatias del LH aumentan
rapidamente de volumen y no son inflamatorias. La extension tumoral ganglionar
se extiende hacia las areas adyacentes ganglionares.

Dos tercios de pacientes presentan igualmente adenopatias mediastinales,
las cuales son raramente compresivas. Pueden ser responsables de una tos seca,
raramente de un distres respiratorio o de un sindrome de vena cava superior. El
compromiso subdiafragmatico es de rara presentacion y se presenta alrededor
del 3% de casos.

Lossignos generales como lafiebre, los sudores nocturnosy el adelgazamiento
se presentan en un 25 a 30% de casos y pueden ser manifestaciones de la
enfermedad.

Una esplenomegalia asociada a adenopatias pueden ser reveladoras de LH.

Las manifestaciones autoinmunes como la anemia hemolitica-autoinmune o
la ptrpura trombocitopénica autoinmune pueden presentarse o acompafiar a un
LH.

EXAMEN DE EXTENSION DE ENFERMEDAD:

Es esencial para determinar el estadio, precisar los factores pronosticos, dejar
las indicaciones terapéuticas, evaluar la respuesta al tratamiento y precisar las
areas a irradiar.

El examen de extension para el abordaje clinico, buscando todas las
adenopatias palpables. Estas adenopatias seran consignadas sobre un esquema
que servird de base para la evaluacion durante el curso de tratamiento. Buscaremos
igualmente la existencia de otros signos de evolucion clinica.

En el plano radiologico

» Laradiografia toracica de hecho permite poner en evidencia las eventuales
adenopatias mediastinales y calcular el indice mediastino-toracico que
representa un factor pronostico importante cuando este es superior al
33%.

* La ecografia abdominal es util para poner en evidencia las adenopatias
intraperitoneales, compromiso hepatico o esplénico.

* La tomografia toraco-abdominal-pelviana es actualmente practicada
como examen de rutina, permitiendo asi poner en evidencia mas precisa




las areas ganglionares patologicas y ademas para poder definir mejor las
areas de irradiacion.

En el plano biolégico

Un examen inflamatorio sera realizado como diagnéstico y un dosaje del
nivel sérico de LDH ( deshidrogenasa lactica) que servira de valor prondstico.

La biopsia de médula 6sea no es un examen sistematico. Ella se debe
realizar en caso de presentar sintomas B o en los estadios 111 y IV.

CLASIFICACION:

La frecuencia de los estadios es variable segun las series. En los paises
desarrollados, los estadios localizados (Estadio I y II) son los mas frecuentes,
representan los 2/3 de pacientes en promedio, contrariamente en los paises en
desarrollo los estadios avanzados III y IV son los predominantes.

TRATAMIENTO:

La sobrevida a largo plazo de nifios tratados por LH es actualmente superior
al 90% en los estadios localizados y del 80% en los estadios avanzados. El
tratamiento de LH en el niflo estd basado actualmente en la quimioterapia sola
o0 asociada a la radioterapia aplicada en los sitios inicialmente comprometidos.

La radioterapia :

La radioterapia sola ya no estd indicada en el tratamiento del LH del nifio.
La utilizacion de la quimioterapia ha permitido reducir las dosis de radioterapia
(disminuyendo de los 36 Gy en las series antiguas a 15 Gy en ciertas series
actuales) y reducir los campos de irradiacion de los campos extensos a solo los
campos inicialmente invadidos.

A fin de evitar las secuelas a largo plazo inherentes a la radioterapia,
(problemas de crecimiento, insuficiencia tiroidea y canceres secundarios) el
abandono de la radioterapia en el tratamiento del LH infantil estd en curso de
evaluacion.

La quimioterapia :

La quimioterapia ha tenido una importante evolucion a partir de los buenos
resultados obtenidos con los protocolos iniciales MOPP (Mecloretamina,
Vincristina, Procarbazina y Prednisona) y ABVD (Doxorubicina, Bleomicina,
Vinblastina, Dacarbazina). Estos protocolos calcados inicialmente sobre las
modalidades terapéuticas aplicadas a los adultos han producido remisiones




Sindrome de Vena Cava Superior

superiores al 80% en los estadios localizados y superiores al 60% en los estadios
avanzados. Sin embargo las secuelas a largo plazo de estos dos protocolos
producen en el nifo toxicidad gonadal y leucemias secundarias, las cuales han
sido observadas con el MOPPy la toxicidad cardiopulmonar con el ABVD son
verdaderamente inaceptables.

Es nuestro compromiso el encontrar un protocolo de quimioterapia adaptado
al niflo, con una toxicidad menor y de una eficacia al menos igual o superior.

En los afos 90, con la identificacion de los factores pronosticos del LH
infantil aparece la nocion del tratamiento adaptado. Una estratificacion en grupos
tomando en consideracion los factores pronosticos, ha sido adaptado en los
protocolos terapéuticos actuales.

TRATAMIENTO DE LAS FORMAS PARTICULARES:

¢ Pacientes menores de 5 aiios de edad

Los pacientes con LH, menores de 5 afios representan mas del 10% en las
series de los paises en desarrollo. A esta edad, son muy sensibles al tratamiento
y sobre todo a la radioterapia, responsable de problemas de crecimiento muy
importantes . El tratamiento de estos pacientes esta basado generalmente en
la quimioterapia exclusiva dando resultados satisfactorios. La radioterapia
podra ser utilizada en caso remision parcial (fracaso) o de recaida.

* LH con predominio linfocitario nodular

El LHPLN presenta una evolucion muy lenta y largo tiempo localizada. La
exéresis quirtrgica se realiza sola cuando esta puede ser completa con la
finalidad de obtener una sobrevida estricta y regular. La quimioterapia solo
se utiliza en las raras formas diseminadas. La sobrevida sin recaida es en
general superior al 90%.




FACTORES PRONOSTICOS Y RESULTADOS TERAPEUTICOS:

El estadio es el factor pronostico esencial. Los otros factores pronosticos, son
variables en funcion de las diferentes serias, seglin la evidencia. Ellos permiten,
aparejar en grupos de acuerdo al estadio clinico y definirlos en grupos favorables,
intermedios o desfavorables.

Otro factor prondstico esencial, reportado no solo por el LH sino igualmente
por la mayoria de canceres infantiles, es la respuesta a la quimioterapia. La
identificacion de una mala respuesta en los primeros cursos de quimioterapia
(enfermedad refractaria) esta correlacionada a una evolucion desfavorable siendo
necesario intensificar precozmente el tratamiento.

SECUELAS A LARGO PLAZO:

Con la mejoria del prondstico del LH infantil, una atencién particular esta
relacionada con el riesgo de sobrevenir secuelas a largo plazo sobre todo en los
pacientes en periodo de crecimiento. Los riesgos son inherentes a la utilizacion
de la quimioterapia y de la radioterapia. Ellos dependen de los regimenes de
quimioterapia, del nimero de curaciones, los sitios irradiados en base a la dosis
total administrada.

Estas secuelas a largo plazo comprenden riesgos de infertilidad, del
compromiso cardio-pulmonar, de insuficiencia tiroidea, del retardo de crecimiento
y de neoplasias secundarias.

Las modalidades terapéuticas actuales, toman en consideracion los factores
pronoésticos, permitiendo minimizar el riesgo de secuelas a largo plazo
particularmente en las formas de buen pronoéstico para las cuales una reduccion
de la dosis de quimioterapia y de radioterapia se han adoptado sin agravar el
pronostico.

CONCLUSION:

El tratamiento de LH del nifio representa un suceso terapéutico mayor en
oncologia pediatrica. Sin embargo, estos resultados solo se logran a través de un
equipo multidisciplinario habituado a tratar este género de pacientes.

Lasindicaciones terapéuticas deberan ser instauradas al inicio y continuamente
adaptadas a la evolucion de la enfermedad a fin de permitir la mejor evolucion
con el menor niimero de secuelas a largo plazo.




Los analisis de nuestros resultados nos han incentivado a introducir un
protocolo nacional multicéntrico y multidisciplinario hacia varios objetivos:
uniformizar los criterios tanto sobre el plan diagnostico, los examenes de
extension y terapéutico, obtener una tasa de sobrevida superior al 80% en los
estadios localizados y superior al 70% en los estadios avanzados, reducir el
numero de pacientes que abandonan el tratamiento a menos del 10% (5% en la
serie de 181 pacientes).
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NEFROBLASTOMA

Mohamed Nasser Nachef

INTRODUCCION:

Elnefroblastoma o tumor de Wilms es un tumor maligno de origen embrionario
del rifion. Representa alrededor del 5% del cancer infantil y se presenta mas
frecuentemente entre 1 y 5 afios de edad. Es un tumor rapidamente progresivo,
pero se ha beneficiado de importantes progresos terapéuticos con una curacion
del 90 % en promedio, gracias a la intervencion de especialistas y el manejo
multidisciplinario. El tratamiento asociado a la quimioterapia preoperatoria,
cirugia, quimioterapia postoperatoria, y si es necesario radioterapia.

EPIDEMIOLOGIA:

El nefroblastoma es el tumor renal mas frecuente en el nifio (90%); representa
alrededor del 5% del cancer infantil. Este es un tumor de los pre-escolares,
observado frecuentemente entre 1y 5 afios de edad. La media de presentacion
es de 3 y medio afios. La relacion segiin sexo es cercana a 1.

Puede afectar a los dos rifiones, pero mas frecuentemente se presenta en el
rifion izquierdo que en el derecho. En el 5% de los casos el tumor es bilateral.

* Anomalias genéticas: en el 90% de casos, el nefroblastoma es esporadico,
0 sea no presenta carga genética ni familiar ni sobreviene en un contexto de
malformacion o un sindrome de predisposicion. Estos pacientes sin embargo
presentan anomalias genéticas del tejido tumoral (y no constitucionales).

¢ Malformaciones asociadas: en el 10% de casos, el nefroblastoma esta
asociado a los sindromes de poli malformaciones. No tiene por lo tanto una
transmision genética del sindrome.

¢ Anomalias frecuentemente asociadas al nefroblastoma:

- Malformaciones genito-urinarias: criptorquidea, hipospadias, duplicacion
renal, rifidén en herradura o ambigiiedad sexual.

- Aniridia.
- Hemihipertrofia de un segmento corporal o de un hemicuerpo entero.

- Menos frecuente microcefalia, retardo mental, alteracion en el pabellon
auricular o cataratas congénitas.




Nefroblastoma

Sindromes frecuentemente asociados al nefroblastoma:

- El sindrome WARG: tumor de Wilms, una aniridia, malformaciones
genito-urinarias y retardo mental.

- El sindrome de Denys —Drash, asociado a problemas en la diferenciacion
sexual e insuficiencia renal.

- El sindrome de Wiedemann-Beckwith comprende una macroglosia, un
onfalocele, una visceromegalia, un hiperinsulinismo y una hemihipertrofia
corporal.

ANATOMIA PATOLOGICA:

Macroscopia: El nefroblastoma nace del parénquima renal y se desarrolla
comprimiendo las cavidades caliciales. Una capsula entera rodea al tumor
que puede ser atravesada por las células tumorales. La invasion hematogena
es la regla: trombosis de la venal renal, de la vena cava inferior e incluso
la auricula derecha. Las metastasis se dirigen en el 80% de los casos a los
pulmones, a veces al higado, raramente al esqueleto (en caso de sarcomas a
células claras).

Microscopia: El nefroblastoma contiene, dentro de las formas “trifasicas”
tres componentes principales: el blastematoso, el tejido de diferenciacion
epitelial y el estroma conjuntivo.




Estos diferentes tipos celulares estan asociados en proporcion variable.
Por lo cual se menciona como predominantemente blastemal, epitelial o
mesenquimal. Se distinguen tres grupos de formas histologicas diferentes
entre los nefroblastomas pretratados, el riesgo bajo, intermedio y alto.

CLINICA:

Los padres o los médicos son los que muy a menudo detectan un tumor
abdominal en el pre-escolar. El cual es voluminoso, asintomatico y rapidamente
progresivo en un nifio en buen estado general. A veces es una hematuria o mas
raramente una fiebre, los dolores abdominales debido a la distension abdominal
o una hemorragia intratumoral. Excepcionalmente son los signos de una ruptura
o de una grieta tumoral que lleva a la consulta.

El examen abdominal debe ser suave porque el tumor es fragil. Este es
voluminoso, de desarrollo anterior, firme, liso pero moévil ¢ indoloro. Aumenta
rapidamente de volumen.

La medida de la presion arterial detecta a veces una HTA. Esta hipertension
estd ligada a un aumento de la secrecion de renina por estimulo tumoral o a
la compresion de los vasos renales. Se presenta una hematuria macroscopica
en el 25% de los casos. Las malformaciones asociadas, deben ser buscadas: la
hemihipertrofia corporal, la aniridia y las discretas anomalias genito-urinarias. El
resto del examen clinico es generalmente normal.

En tumor renal una vez sospechado se deben tener las precauciones siguientes:

- Prevenir todo traumatismo abdominal susceptible de romper el tumor y
prohibir las actividades de riesgo (saltos, ciclismo).

- Acudir inmediatamente al centro de salud y derivarlo al especialista.

Este equipo confirmara por imdgenes la existencia del tumor, le realizard
examenes auxiliares, definira los factores prondsticos, evaluara la extension
tumoral y le empezaran un tratamiento especifico.

RADIOLOGIA:

* Deabdomen simple y urografia excretoria: La ecografia domina la gestion
diagnostica, y una vez realizada ni la radiografia de abdomen simple ni la
urografia excretoria aportan informacion suplementaria.

e Ecografia abdominal: A menudo, la ecografia abdominal por si sola
diagnostica el tumor renal: evidenciando la masa renal heterogénea, solida,
quistica y mas a menudo mixta. El ecografista precisa el tamafio del tumor.
Las calcificaciones son muy raras (menos del 10% de casos). Se explora de




manera sistematica la venal renal, la vena cava inferior hasta el nivel de la
auricula derecha buscando trombo tumoral; los ganglios retroperitoneales, el
rifion contra lateral y el higado.

*  Tomografia(TAC) abdominal: Segun los diferentes protocolos, la TAC
abdominal puede ser sistematico o solamente en caso de duda sobre el
diagnostico. Gracias a la inyeccion de productos de contraste , permite detectar
las metastasis hepaticas de pequefio tamafno y descubrir las extensiones
intravasculares. Este examen eliminara también alguna otra causa de masa
renal.

BIOLOGIA:

La LDH (deshidrogenasa lactica) esta frecuentemente clevada como en
otros tumores. La hipercalcemia puede orientar hacia una forma rabdoide en un
lactante. La anemia profunda que se agrava o resistente a las transfusiones debe
hacernos pensar en una hemorragia intra tumoral o en una ruptura y nos debe
de orientar a la cirugia primero. En la practica debe realizarse un hemograma
completo, un dosaje del nivel de plaquetas, una bioquimica completa y un dosaje
de catecolaminas urinarias.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

La imagen facilita la distincion entre pielonefritis en vias de abscedacion,
malformaciones quisticas o hidronefrosis y tumor renal. El principal diagndstico
diferencial es el neuroblastoma. La presencia mas frecuente de calcificaciones
y sobre todo la elevacion de los metabolitos de las catecolaminas (Acido vanil
mandélico “VMA”, HVA en orina de 24 horas) orientan hacia el neuroblastoma.

EXAMENES DE EXTENSION:

* Radiografia estandar de térax: Se realiza para buscar las metastasis
pulmonares en forma de nddulos. Puede presentarse un nodulo tinico o
varios nddulos diseminados dentro de los dos campos pulmonares dando el
aspecto de lanzamiento de globos.

*  Tomografia (TAC) toracica: El TAC del torax se realiza en caso que se haya
evidenciado metastasis pulmonares en la radiografia estandar. Este permite
precisar el nimero exacto, el sitio y la topografia de los nddulos y sera de
referencia para la evaluacion de la respuesta a la quimioterapia preoperatoria.

* Gammagrafia ésea: Este examen se realiza solo en caso de dolor 6seo. El
se realizara en forma sistematica en el caso de sarcoma a células claras.




Tomografia cerebral: Solo se practica en caso de tumores rabdoides del
rifién o sarcomas a celulas claras porque estos tipos pueden metastatizar al
cerebro.

TRATAMIENTO:

El tratamiento del nefroblastoma es un tratamiento multidisciplinario

que asocia quimioterapia, cirugia y radioterapia. Esta técnica terapéutica
especializada y multidisciplinaria ha permitido una elevacion de las tasas de
curacion, obtenidas en los tltimos 40 afios (de 20% a mas de 90%).

Quimioterapia inicial: El tratamiento del nefroblastoma comienza por una
quimioterapia preoperatoria. Que comprende la asociacién de vincristina
y de actinomicina D durante 4 semanas en las formas localizadas. Dentro
de las formas metastasicas, asociados a estos productos se administra la
doxorubicina alargando la duracion de la terapia a 6 semanas.

En el nefroblastoma bilateral, se ha utilizado la asociacion de vincristina y
actinomicina D hasta la reduccién maxima del tumor, a fin de conservar lo
maximo del parénquima renal sano.

La quimioterapia primera disminuye fuertemente el riesgo de ruptura tumoral
perioperatoria, haciendo la cirugia mas facil y modificando la clasificacion
operatoria.

Cirugia: En general, la cirugia se realiza en el segundo tiempo de tratamiento,
salvo para los lactantes de menos de 6 meses donde la predominancia de
los tumores benignos justifica la cirugia primero. La via de abordaje es
abdominal transperitoneal. El tiempo quirargico comprende la ligadura del
pediculo renal, la nefrectomia con la extirpacion de la corteza perirenal. Las
zonas dudosas son examinadas cuidadosamente: el pediculo renal y las zonas
de adherencias. Los ganglios regionales son extirpados. Uno busca eventuales
metastasis peritoneales, hepaticas y del rindn contra lateral.

La clasificacion operatoria va a participar en la decision terapéutica. Esta
clasificacion se funda en el informe operatorio. Se distinguen tres estadios
operatorios:

* Estadio I : tumor localizado en el rifién y completamente resecado.
* Estadio II : tumor extendido fuera del rifidén, completamente resecado.
*  Estadio III: ruptura tumoral pre o perioperatoria, y exéresis incompleta.

La pieza operatoria debe ser enviada inmediatamente al laboratorio de
anatomia patologica sin abrirla. Es el patdlogo quien procedera a la
manipulacién de la pieza para confirmar el diagndstico, precisar los tipos
histolégicos y definir el estadio.




* Radioterapia: El nefroblastoma es un tumor muy radiosensible a dosis
bajas. Esta irradiacion utiliza alta energia, se hace por dos campos opuestos,
anteriores y posteriores, cinco veces por semana a la dosis de 1.8 Gray/
sesion, con proteccion personalizada. El volumen esta basado en la extension
inicial, el informe operatorio y el resultado anatomopatologico. La dosis total
se adapta al riesgo (estadio local, y tipo histologico). En ciertas indicaciones
se realizara la radioterapia abdominal total o a los pulmones.

* Quimioterapia postoperatoria: Ella difiere segin los protocolos. Se asocia
a vinciristna, Actinomicina D, Doxorubicina, Etopodsido, Carboplatino y
Ciclofosfamida, segin los diferentes esquemas, segun el estadio y el tipo
histologico.

TOXICIDAD - SECUELAS:

*  Quimioterapia: Todos los productos pueden ser toxicos:

- Toxicidad comun: alopecia, vOmitos, mucositis y alteraciones
hematologicas.

- Toxicidad selectiva.

- Neuroldgica: neuropatia periférica, ileo adindmico (Vincristina).
- Hepatica: enfermedad veno-oclusiva (Actinomicina D).

- Cardiaca: (Doxorubicina).

- Renal : tubulopatia (Carboplatino).

- Auditiva: (Carboplatino).

- Vesical: cistitis hemorragica (Ciclofosfamida).

* Radioterapia: De igual modo la radioterapia es responsable de ciertos
efectos secundarios:

- Oseo: deformacion vertebral, retardo del crecimiento.

- Digestivo: lesion del intestino delgado por radiacion.

- Hepatico: hepatomegalia, trombopenia y ascitis.

- Renal.

- Pulmonar.

- Gonadal: ovarios y testiculos.

- Cardiaco: cardiomiopatia si la dosis es mayor de 35 Gy.

e Cirugia: Una hipertrofia compensadora del rifion restante después de la
nefrectomia restaura la funcion renal normal.




CASOS PARTICULARES:

¢ Formas neonatales: El tumor de Bolande, o nefroma mesoblastico,
representa % de los tumores a esta edad. El tratamiento es quirtrgico. Si
excepcionalmente se tratara de un tumor de Wilms, no se considera ningiin
tratamiento postoperatorio para el estadio I. Para los siguientes estadios si
debera administrarse quimioterapia muy prudente y debe ser discutido el
caso. Si la irradiacion es necesaria, se debe retardar lo mas posible.

* Formas bilaterales: La quimioterapia preoperatoria prolongada por la
asociacion Vincristina- Actinomicina D hasta la reducciéon madaxima es la
regla. Las imagenes (TAC espiral y resonancia magnética) permiten seguir la
evolucion del tratamiento.

La cirugia conservadora es un privilegio y es lo mas dificil. La histologia y el
estadio de la extension de cada lado determinan la actitud terapéutica. Uno
puede realizar una nefrectomia parcial en el rifion menos comprometido en
un primer tiempo y después efectuar una segunda nefrectomia parcial sobre
el rindn mas comprometido. Si esta actitud no es posible, se efectuarad una
nefrectomia bilateral completa que conducira a la dialisis.

* Formas metastasicas: En un promedio de 10% de casos los nefroblastomas
son metastasicos desde el diagnostico. El sitio preferencial de las metastasis
es el pulmon ( 80% de casos). Las otras localizaciones metastasicas en al
higado, el abdomen, el esqueleto y los ganglios extraregionales. El pronostico
de las formas extra pulmonares en general y de las formas combinadas son
de peor pronodstico que las formas pulmonares aisladas.

VIGILANCIA:

Las oportunidades de curacion son mejores si una eventual recaida es
descubierta tempranamente. Un examen clinico y radiologico (ecografia
abdominal y radiografia pulmonar) debe ser hecha cada 6 semanas el primer afio,
luego cada 3 meses el segundo Yy tercer aflo. Los controles seran de intervalos mas
cortos en caso de lesiones metastasicas al inicio y pueden incluir gammagrafia
6sea en caso de signos de alarma de un sarcoma a células claras.

RESULTADOS:

Los resultados han mejorado considerablemente los tltimos 20 afios, gracias
a la utilizaciéon de protocolos multicéntricos; y gracias a la colaboracion de
diferentes disciplinas de cada centro.

La sobrevida actual global a 5 afios ha pasado del 64% en los afios 70
(protocolo SIOP 1) a 91% dentro de los afos 90 (protocolo SIOP 9).




Esta sobrevida depende de varios factores prondsticos, tales como el estadio
y el tipo histologico.

CONCLUSION:

Ante una masa abdominal con o sin hematuria en un nifio menor de 5 afios,
en buen estado general, el diagndstico de tumor renal debe ser sospechado. La
ecografia viene a confirmar el diagnostico de nefroblastoma. Una radiografia
pulmonar buscando metastasis debe realizarse antes de enviar al paciente al
centro de referencia mas cercano.

Antes de direccionar al paciente uno debe advertir a los padres la necesidad de
prohibir ciertas actividades de riesgo y de prevenir todo traumatismo abdominal
susceptible de romper el tumor. La cirugia al inicio estd contraindicada en
tumores en estadios avanzados.

La atencion de un nefroblastoma diagnosticado tempranamente y tratado por
un equipo multidisciplinario especializado ha dado la oportunidad de sobrevivir
a 9 de cada 10 nifios con esta enfermedad.




NEUROBLASTOMA

Mounia Alzemmouri

El neuroblastoma es un tumor derivado de la cresta neural. Se desarrolla
sobre los canales simpaticos y puede asentarse en el abdomen, el torax, el cuello
o la pelvis. Las manifestaciones clinicas son por lo tanto variadas y dependen de
la localizacion del tumor primitivo y de las eventuales metastasis. Las imagenes,
la biologia y la histologia permiten hacer un diagndstico preciso y proponer un
tratamiento adaptado de quimioterapia, cirugia y a veces de radioterapia. El
prondstico es variable y depende de varios parametros, entre ellos la edad, la
localizacion y la diseminacion a distancia.

EPIDEMIOLOGIA Y ANATOMIA PATOLOGICA:

El neuroblastoma es un tumor frecuente que ataca en promedio 1 de cada
7500 nacidos vivos. Es el tumor so6lido maligno mas frecuente en Francia a parte
de los tumores cerebrales. Y en Marruecos es la tercera causa de cancer infantil
después del linfoma y el nefroblastoma. No existe predominancia del sexo. El
neuroblastoma puede presentarse a cualquier edad después del periodo neonatal
pero la edad promedio al diagndstico es alrededor de 2 afios.

En el plano histologico, es un tumor de células redondas que pertenece al
grupo de tumores neuroblasticos.

La extension se presenta esencialmente hacia la médula dsea, los huesos y el
higado. El compromiso pulmonar es mas raro, pero debe ser sistematicamente
buscado.

CLINICA:

La diversidad de la localizacion hace que la clinica sea variable, en funcion
de la localizacion primitiva y de la extension loco-regional o a distancia.

* Signos relacionados con el tumor primitivo:

- Abdomen: es la localizacion mas frecuente suprarrenal o latero-vertebral.
Se manifestara por dolores abdominales pero el diagnodstico sera a
menudo en el estado de masa palpable.




- Térax: el tumor mediastino posterior puede ser revelado por los signos de
compresion tales como disnea o el sindrome de Claude Bernard Horner.

- Cuello: los signos de compresion estan rapidamente en primer plano y el
tumor es a menudo visible.

- Pelvis: los signos reveladores mas frecuentes son los signos de compresion
urinaria o rectal.

Signos en relacion con la extension:

- Sindrome de compresion medular: se presenta en relacion a la extension
intraraquidea del neuroblastoma y constituye una urgencia terapéutica.

- Sindrome de Hutchinson. Se asocia a exoftalmos y hematomas
periorbitarios manifestando la invasion orbitaria del tumor.

- Sindrome de Pepper: es la asociacion de un neuroblastoma suprarrenal y
de una infiltraciéon metastasica al higado. Se manifiesta por la distension
abdominal o por dificultad respiratoria debido a la compresion de la
hepatomegalia que puede ser gigante.

PARACLINICA:

Iméagenes

La ecografia y tomografia juntas permiten detectar el diagnostico de
neuroblastoma en la mayoria de casos.

La resonancia magnética sera utilizada en los neuroblastomas con invasion
intrarraquidea llamados tumores en reloj de arena.

La gammagrafia con MIBG (meta iodo benzil guanidina) puede confirmar
el diagnostico y hacer el examen de extension al mismo tiempo pero su
utilizacion es limitada dentro del contexto en relacion al alto costo.

La radiografia de torax sera solicitada sistematicamente buscando metastasis
pulmonares.

La gammagrafia con tecnecio puede ser utilizada para buscar metastasis 6sea
en caso de signos sugestivos.
Biologia

El dosaje de los derivados urinarios de las catecolaminas VMA (acido
vanilmandélico) y HVA (acido homovanilico) puede confirmar el diagndstico
de neuroblastoma y permitir la vigilancia después del tratamiento.




CITOLOGIA Y ANATOMOPATOLOGIA:

* La biopsia quirurgica o percutanea guiada por ecografia o guiada por TAC
sera realizada para confirmar el diagndstico y establecer el prondstico.

* El mielograma y la biopsia de hueso son realizados para descartar el
compromiso medular y pueden aportar la confirmacion del diagnéstico antes
que los otros examenes complementarios.

Neuroblastoma - Sindrome de Hutchinson
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TRATAMIENTO :

El tratamiento combina quimioterapia, cirugia y a veces radioterapia y sera
adaptado a cada enfermedad.

* La cirugia sera realizada como primera intencion si el tumor esta localizado
y puede ser operado sin sacrificar otros 6rganos y sin riesgo vital para el
enfermo. De lo contario se realizara después de la quimioterapia.

* La quimioterapia tiene un rol principal dentro del tratamiento. Sera utilizada
en el pre y/o el postoperatorio. Las drogas utilizadas son la ciclofosfamida, la
doxorubicina, la vincristina y las sales de platino.




¢ Laradioterapia guardaun lugar cuando la cirugia es imposible o incompleta.
Se utiliza con prudencia en razon de la importancia de secuelas en un nifio en
crecimiento.

PRONOSTICO:

El pronostico del neuroblastoma es variable pero esta reservado en razon del
estadio a menudo metastasico al diagnostico (50% de casos).

Los factores pronosticos son:

¢ Laedad: los lactantes de menos de un afio de edad tienen un mejor prondstico
independiente del estadio del tumor.

* Lalocalizacion del tumor primario: los neuroblastomas toracicos y cervicales
son de mejor pronostico.

e La extension del tumor condiciona el pronostico. La tasa de sobrevida para
los neuroblastomas metastdsicos no excede mas del 30% en los mejores
centros.

* El grado histolégico: el pronostico es diferente segiin el grado de
diferenciacion y por lo tanto de maduracion de las células.

* FEl oncogen N-myc: los tumores que amplifican este oncogén son de peor
prondstico y necesitan un tratamiento mas fuerte.

CONCLUSION:

El neuroblastoma es un tumor muy frecuente en el nifilo que mejora si es
diagnosticado precozmente antes de la aparicion de metastasis, las cuales agravan
fuertemente su pronostico.




LOS TUMORES OSEOS MALIGNOS PRIMITIVOS

Amina Kili

INTRODUCCION:

Los tumores 6seos malignos (TOM) constituyen de 6 a 10% de todos los
tumores del nifio y del adolescente. Los mas frecuentes son los osteosarcoma
y el tumor de Ewing (90% de casos). Los otros tumores (condrosarcoma,
fibrohistiocitoma maligno, adamanatinoma, condroma, angiosarcoma y linfoma
maligno) son excepcionales en el nifio. Los progresos de las imagenes, el desarrollo
del tratamiento multidisciplinario con la utilizacion de una quimioterapia previa
y de tratamientos quirGrgicos conservadores han mejorado considerablemente
la tasa de sobrevida y la calidad de vida de los pacientes. En nuestro pais estos
tumores sufren de un atraso en el diagndstico por retardo en la consulta o por
diagndstico errado, lo cual agrava el pronostico vital y funcional.

EPIDEMIOLOGIA:

Los tumores 6seos malignos son raros. En Estados Unidos la incidencia de
estos tumores es estimada en 8.7 casos por aflo y por un millén de habitantes de
menos de 20 anos. En Francia, la frecuencia del osteosarcoma es evaluada a 2
casos por aflo y por un millon de habitantes, lo cual representa un poco mas de
100 nuevos casos por ailo, de los cuales el 70 % de los afectados son nifios. El
tumor de Ewing representa 5 a 15% de los tumores 6seos primitivos malignos.
El sarcoma de Ewing se encuentra en segunda posicion dentro de la poblacion
pediatrica después de los osteosarcomas.

En Marruecos los tumores 6seos malignos ocupan el 5° puesto después de
las leucemias agudas, los linfomas, los nefroblastomas y los neuroblastomas. En
la Unidad de Hematologia y Oncologia de Rabat, 20 a 29 nuevos casos por aio
son evaluados.

Ciertos factores favorecen la afectacién de un osteosarcoma:
e Los antecedentes de irradiacion o el tratamiento con agentes alquilantes.

¢ Los antedecentes de retinoblastoma hereditario, sindrome de Li-Fraumeni
o el sindrome de Rothmund-Thomson.

Los tumores de Ewing se presentan casi exclusivamente en los sujetos de piel
blanca. Aparte de eso, algiin factor que favorezca la afectacion de un tumor de
Ewing no ha sido claramente definido.




Osteosarcoma

CONDUCTA DIAGNOSTICA FRENTE A UN TUMOR OSEO:

Circunstancias de deteccion:

El dolor:

En el nifio el dolor no esta siempre expresado o esta subestimado. Si la lesion
se asienta en el miembro inferior, se traduce por una cojera. El dolor puede
ser proyectado (dolor de la rodilla por un tumor de la cadera o viceversa)
o un tumor vertebral puede ser el origen de una compresion radicular a
menudo traducida por una ciatica. El tipo y el horario del dolor pueden ser
sospechosos de ciertas lesiones.

Los dolores nocturnos, intensos pueden hacernos pensar en un proceso
maligno, excepto los clasicos dolores del osteoma osteoide que son nocturnos
y calman con un anti-inflamatorio. Es importante atender todo dolor inhabitual
en el niflo, en particular los dolores radiculares que no son banales y deben
ser siempre explorados.

El tumor:

El descubrimiento por el nifio o su familia de una tumefaccion palpable
es el modo habitual. El tumor es raramente diagnosticado en el estado de
dolor aislado. Para algunos, la percepcion de una tumefaccion clinica es
inconstante, no es especifica de los tumores malignos y puede ser vista
dentro de ciertos tumores benignos (quiste 6seo aneurismal, osteoblastoma).
A diferencia de los osteosarcomas, los tumores de Ewing se acompafian de
tumores de partes blandas, voluminosos, en particular a nivel de huesos
planos.

La fractura patolégica:

La fractura patoldgica es una fractura que ocurre sobre una lesion pre-
existente. Ella revela a menudo los tumores quisticos y en particular en el




nifio los quistes esenciales. Las fracturas consecutivas a un traumatismo
menor sobre un hueso fragil por un tumor maligno no son excepcionales.

Por ello debemos pensar, examinar cuidadosamente la trama 6sea a fin de
no inmovilizar con una osteosintesis a una lesién maligna que se evidenciara
algunas semanas mas tarde. Debemos de evitar toda cirugia sangrante sobre
el tumor.

¢ Otros sintomas:

- Las lesiones del sacro o de la pelvis pueden evolucionar sin dolor hasta
provocar problemas motores o de esfinteres por compresion nerviosa o
mecanica.

- Un tumor costal que se ha desarrollado solo intratoracico se manifiesta
por problemas respiratorios o por un derrame pleural.

- Un tumor vertebral puede manifestarse por los signos de compresion
medular o radicular.

- Los signos generales, en particular la fiebre, pueden ser vistos dentro de
los tumores de Ewing.

- Para algunos, el descubrimiento puede ser fortuito al realizar una
radiografia por otra patologia.

EL EXAMEN CLINICO:

El examen fisico y a menudo banal no permite una orientacion precisa. Una
fiebre, una inflamacion local orienta hacia un sarcoma de Ewing o una osteitis.
Este examen debe ser completo y exhaustivo y no debe omitirse una evaluacion
del dolor del nifio administrandosele un analgésico. La localizacion del tumor
puede orientar el diagndstico: los osteosarcomas se asientan esencialmente a
nivel de las metafisis de los huesos largos. Las localizaciones alrededor de la
rodilla (extremidad inferior del fémur, la extremidad superior de la tibia o del
peroné son las mas frecuentes, “cerca de la rodilla y lejos del codo”). El sarcoma
de Ewing esta mas frecuentemente localizado a nivel de los huesos planos en
particular a nivel del ala iliaca y de las costillas, puede igualmente atacar los
huesos largos. Dentro de estos casos, la diafisis es mas a menudo comprometida
que la metafisis.

LAS IMAGENES:

Las imagenes permiten diferenciar un tumor benigno de un tumor maligno,
de evaluar la extension tumoral y de definir los factores pronosticos.

* Las radiografias estandar: de frente y de perfil son suficientes para




diagnosticar la mayoria de los casos. Estas radiografias deben ser de buena
calidad, y evidenciar la articulacion superior e inferior adyacente a la lesion.
Ellas deben siempre ser acompaiadas de una radiografia pulmonar. Sus
analisis van a permitir precisar:

- El asiento de la imagen dsea:
* la mayoria de tumores son metafisiarios
* una localizacion diafisiaria hace pensar en un sarcoma de Ewing.

* las localizaciones epifisiarias deben hacer pensar en tres diagndsticos
que en otras partes pueden ser raros en el nifio: condrosarcoma,
condroblastoma o un tumor de células gigantes.

- El aspecto del tumor: la primera etapa consiste en distinguir un tumor
maligno de un tumor benigno para lo cual una biopsia no siempre es
necesaria (este es el caso de una displasia fibrosa, de un fibroma no
osificante, de una exostosis, de un quiste 6seo simple...).

Los argumentos a favor de un tumor maligno son:
- Un tamaifio tumoral superior a 6 cm de diametro al diagnostico

- Una matriz tumoral mas o menos calcificada u osificada

- Las retracciones periosticas lamelares interrumpidas y perpendiculares.
Una lesion peridstica en “cascara de cebolla” es caracteristica de
un sarcoma de Ewing. Una reaccion de forma de “sol radiante” es
frecuentemente encontrada en los osteosarcomas. Un tridngulo de
Codman hace sospechar de un tumor maligno.




- Las destrucciones corticales y una invasion de partes blandas

- Una lesion desarrollada en una parte y en la otra de la corteza es casi
siempre maligna

- El caracter osteocondensante y/o osteolitico estd a favor de un
osteosarcoma. Un tumor osteolitico evoca bastante un tumor de Ewing.

* Tomografia y Resonancia Magnética:

En algunas situaciones raras, las radiografias estandar son insuficientes para
evocar un diagnodstico; este es el caso para los tumores del raquis y de los
huesos planos donde la TAC y la RMN permiten un analisis tridimensional
de la lesion y pueden ayudar al diagnoéstico.

EXAMEN DE EXTENSION TUMORAL LOCAL:

Si el aspecto radioldgico estd a favor de una lesion maligna, la busqueda de
metastasis y el examen de extension locoregional deben ser practicados antes de
la biopsia. La tomografia o mejor la imagen por resonancia magnética, este es
el examen de eleccion para evaluar la extension local de un tumor maligno. Esta
evaluacion es indispensable por permitir al cirujano planificar su intervencion en
funcion o no de una articulacion afectada y de definir el nivel de reseccion 6sea.
La enfermedad dsea debe ser completamente examinada buscando pequenas
metastasis 6seas separadas del tumor primitivo por el tejido sano quienes son
detectadas dentro de la cavidad medular. Las relaciones con los vasos, la piel y
los tejidos subcutaneos son igualmente bien estudiados.

EXAMEN DE EXTENSION TUMORAL A DISTANCIA O
METASTASICA:

Una gammagrafia 6sea con tecnecio muestra siempre una hiperfijacion a nivel
del tumor primario. El interés de este examen reside sobre todo en la busqueda
de otras localizaciones 6seas. El examen del torax y la tomografia toracica son
indispensables en la busqueda de metastasis pulmonares. En promedio 10 a 20%
de los osteosarcomas son metastasicos al diagndstico. El asiento de las metastasis
es pulmonar en el 90% de los casos y dseo en el 10% de casos. En el caso de
tumor de Ewing, la frecuencia de metéstasis es mas elevada (20 a 30% de casos).
Ellos invaden no solo el pulmon y otros huesos, igualmente la médula 6sea y son
mas frecuentes cuando la enfermedad tiene una localizacion primaria de pelvis.

BIOPSIA Y DIAGNOSTICO HISTOLOGICO:

La biopsia realizada de preferencia después del examen de extension, debe
ser hecha:




* Por médicos experimentados.
* De preferencia por el cirujano que se hara en seguida cargo del caso.

e Dentro de un plazo cercano de 8 a 10 dias. Plazo suficiente para las
exploraciones complementarias.

* El aspecto histoldégico no es suficiente siempre para dar certeza del
diagnostico de tumor 6seo maligno. Este se debe confrontar siempre con
la clinica y los exdmenes radiolodgicos para establecer el diagnostico del
cual depende el tratamiento.

* La muestra de biopsia para el patélogo debe de ser acompaniada de
informacion clinica y de imagenes radioldgicas representativas.

* El paciente debe ser referido a un centro de tratamiento siempre
acompafiada de las radiografias realizadas inicialmente y del bloque
anatomo-patolégico (o de las ldminas) para una relectura.

TRATAMIENTO:

La mejoria del pronostico esta ligada a la utilizaciéon de una quimioterapia
asociada a un tratamiento local. La quimioterapia inicial permite una profilaxis
de las metastasis y una disminucion del tamafio del tumor primario.

Cada quimioterapia va seguida de un tratamiento local, cirugia en el
osteosarcoma y cirugia asociada o no a la radioterapia en el sarcoma de Ewing.

La cirugia es frecuentemente conservadora después de la quimioterapia. La
amputacion deja de ser necesaria a menos que la invasion local de partes blandas
sea importante. La cirugia es complementada con una quimioterapia adyuvante.

La radioterapia se indica en las formas inoperables de Sarcoma de Ewing,
pero es mas frecuentemente utilizada como complemento de la cirugia para
asegurar el control loco-regional.

ASPECTOS PARTICULARES DEL TRATAMIENTO :
Tratamiento del dolor

El recorrido de un nifio con un tumor 6seo esta caracterizado por una sucesion
de fases penosas, teniendo cada una su dimension dolorosa, alterando su
calidad de vida. El dolor es prolongado y tiene consecuencias fisicas y
psicologicas importantes.

Un nifio o un adolescente que presenta un tumor 6seo maligno estard
sometido a multiples situaciones dolorosas, durante el periodo de
diagnostico, terapéutico o posterapéutico. La evaluacion del dolor condiciona
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un tratamiento individual y adaptado a cada nifio. Por ello desde la primera
consulta, se debe pensar en aliviar y tratar el dolor.

Especificidad del tratamiento de los adolescentes

Los tumores 6seos malignos son tumores del adolescente. Mas de la mitad
de los casos es diagnosticado entre los 10 y 14 afios y es el tercer cancer que
se presenta entre los 10 y 24 afios. La adolescencia es una fase de cambios
biologicos, fisicos y psicosociales. El tratamiento de los adolescentes
necesita las competencias de un equipo especializado capaz de asegurar el
cuidado pero también un tratamiento psicoldgico adaptado a todo el periodo
de recorrido doloroso.

CONCLUSION:

Los tumores 6seos malignos primarios son raros por ello su diagndstico es
dificil y a menudo tardio. Se debe pensar en ellos ante todo dolor éseo localizado,
inexplicado y prolongado o recidivante y realizar radiografias simples.

El diagndstico y el tratamiento de estos tumores son urgentes. Un tumor se
acompafia de una tumefaccion en un estadio ya avanzado. Uno no debe jamas
dudar en demandar una evaluacion por el especialista para reconsiderar su
diagndstico. La finalidad es mejorar el prondstico de este tumor en los nifios que
acuden desgraciadamente y a menudo en estadios avanzados o el tumor ya tiene
multiples metastasis y donde el tratamiento conservador es imposible.

El tratamiento de los tumores 6seos malignos del nifio debe ser en un centro
especializado y por un equipo multidisciplinario. El tratamiento es actualmente
codificado y alguna improvisacion no sera en beneficio del joven paciente. El
tratamiento de los tumores 6seos malignos es urgente. De la precocidad del
diagndstico y del tratamiento depende el prondstico.




LOS TUMORES GERMINALES MALIGNOS DEL NINO

Saadia Zafad- Laila Hessissen

INTRODUCCION:

El término de “tumor germinal” reagrupa una variedad de tumores que se
diferencian por la presentacion clinica, su histologia y su biologia, pero que
todos tienen el mismo origen: las células germinales primitivas (CGP).

Ellas constituyen en promedio 4% de los tumores del nifio con un primer
pico etario antes de los tres afios y un segundo pico después de los 12 afios. Dos
tercios de ellos en promedio son benignos. Los tumores germinales malignos
han mejorado su prondstico considerablemente con una tasa de curacidon que
sobrepasa actualmente el 80%.

EMBRIOGENESIS:

Los CGP constituyen el origen comun de los espermatozoides y de los 6vulos
y por lo tanto de la linea germinal. Ellos son detectados en la segunda semana en
el ectodermo primario (epiblasto) del embrion humano.

Ellos siguen una primera migracion extra embrionaria en el endodermo del
saco vitelino. Después de ello y atravesando el mesenterio, van a colonizar las
crestas genitales (futuros ovarios y testiculos). Esta migracion se efectia entre
la cuarta y sexta semana. Una migracion patologica de las CGP permite explicar
su implantacion, en los sitios ectopicos (region sacrocoxigea, retroperitoneal,
mediastinal, intracraneano y pineal).

Células germinales primordiales
Intestino posterior

Ectodermo

Intestino anterior

Esbozo cardiaco

Vesicula vitelina secundaria
Endodermo

Mesodermo

Cavidad amnidtica

A A o

Figura 1: Embrion de 4 semanas




HISTOLOGIA:

Los tumores germinales se reagrupan en diferentes grupos histologicos que

reflejan la etapa de la diferenciacion en la cual se ha detenido la célula durante la
transformacion maligna. Si se presenta en la fase de reposo del estado germinal
se denominan germinomas Yy si son diferenciadas hacia el aspecto embrionario
0 extraembrionario se denominan teratomas.
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Les germinomas (seminomas del testiculo, disgerminoma del ovario),
representan solamente el 15% de los tumores germinales del nifio. Ellos se
localizan preferencialmente en el ovario, el mediastino anterior y la region
perineal.

Los tumores del seno endodérmico o del saco vitelino representan la
variedad mas frecuente del infante con dos picos de incidencia, en lactantes
a nivel sacrocoxigeo y el adolescente (ovario y/o testiculo). Estos tumores
secretan el alfafetoproteina , el cual es un marcador tumoral que permite el
diagnostico de estos tumores y el control post tratamiento.

TUMOR GERMINAL AFP RHCG
Seminoma puro No Posible
Carcinoma embrionario | Posible Posible
Teratoma No No
Tumor del saco vitelno | Si No
Coriocarcinoma No Si

TABLA I Tumores Germinales Malignos y los marcadores biolégicos

Los coriocarcinomas son mas raros, compuestos por el sinciotrofoblasto el
cual secreta la hormona gonadotrofina corionica fraccion beta (B HGC). Este
marcador tumoral permite el diagndstico de estos tumores y el seguimiento
post tratamiento.

Los carcinomas embrionarios no muestran diferenciacion evidente en
histologia y no secretores.

Los teratomas estin compuestos de tejido proveniente del endodermo,
del mesodermo (osificacién) y del ectodermo: al margen de las formas
completamente maduras, de buen prondstico en el nifio, se distinguen las
formas malignas.




¢—{ Cé¢lula germinal primitiva }—¢

Célula germinal indiferenciada

Célula germinal totipotencial

Carcinoma embrionario

Diferenciacion en estructuras
extraembrionarias

Diferenciacion en estructuras

embrionarias

Disgerminoma

Germinoma

Tumor vitelino

Coriocarcinoma

Semi_noma Dependiente del Dependiente del Ectodermo, mesodermo y
- saco vitelino trofoblasto endodermo embrionario

teratoma

Figura 2: Diferentes tipos de tumores germinales en funcion del grado de diferenciacion

PRESENTACIONES CLINICAS:

La presentacion clinica de un TGM depende de la edad del paciente, del tipo
histolégico y de la localizacion del tumor. Las localizaciones mas frecuentes son
testicular y de ovario. Las otras localizaciones son esencialmente sacrocoxigeas,

mediastinales y cerebrales.

LOCALIZACION | FRECUENCIA | EDAD HISTOLOGIA CLINICA
) trastornos esfinterianos
Sacrocoxigeo 40% RN >2/3 benignos | deformacién del gliteo
masa al tacto rectal
Ovario 30% pubertad |2/3 benignos | dolor y masa abdominal
Testiculo 15% <2 afios 4/5 malignos Festlculo grande e
AFP ++++ indoloro
. . . cualquier . .
Gldndula pineal 5% edad todos los tipos | pardlisis del VI par
cualquier |todos los tipos i -
iasti diatinal ant
Mediastino 5% edad HGC B + masa mediatinal anterior
Otros:
Retroperitoneo o <2 afios |mixto examen sistémico
Vagina 5% <2 afios |maligno hemorragias
Cabeza y cuello RN benigno masa al nacimiento

Tabla II: Presentacién clinica de los tumores germinales en el niiio

Localizacion testicular

Los tumores testiculares son de histologia diferente segtin la edad de aparicion.
En la lactancia, el tumor es a menudo descubierto precozmente por la madre,
al palparse una bolsa escrotal aumentada de tamafio. Estos tumores, vitelinos

sobre el plano histolégico, se acompafian de una tasa elevada de AFP.
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En los adolescentes, el diagnéstico puede ser hecho mas tardiamente, por
negligencia del paciente o de los padres o por desconocimiento médico sobre
estos tumores. Son mas voluminosos y mas extensos. Ellos se comportan
como tumores mixtos en el plano histolégico secretando AFP y HGC fraccion
Beta.

Un tumor germinal puede aparecer igualmente en un testiculo ectdpico. En
estos casos, la palpacidon de una bolsa vacia asociada a una masa pelviana o
inguinal o a dolor abdominal debe hacer sospechar en el diagnostico.

Nacimiento 0 a 5 afios Adolescente y adulto joven
Teratoma maduro Tumor vitelino puro o . .
. . Seminomas o tumor mixto
0 * inmaduro Teratoma maduro / inmaduro

Localizacion ovarica

Los tumores ovaricos se presentan esencialmente en las adolescentes y las
jovenes adultas y son casi siempre mixtos y secretores. Ellas comprenden,
en proporciones diversas, el conjunto de diferentes histologias los tumores
germinales malignos. Los seminomas solo representan el 20% de los tumores
germinales malignos del ovario. Son asintomaticos por largo tiempo, y de
hecho revelan tardiamente un aumento de volumen abdominal y/o dolores
abdominales. Muy raramente se manifiestan por un cuadro de urgencia
quirargica debido a una torsidén o a una ruptura. El tumor igualmente puede
ser descubierto ante una ginecomastia, una pubertad precoz, adenopatias o en
forma fortuita. Toda masa ovarica debe hacer sospechar de malignidad hasta
que no se demuestre lo contrario.

Localizacion sacrocoxigea

Los tumores sacrocoxigeos son de diferente tipo histologico segun la edad
de presentacion. En el lactante de menos de 2 meses de edad, se trata muy a
menudo de teratomas benignos. Todo tumor descubierto después de esta edad
es fuertemente sospechoso de malignidad.

<2 meses 2 a 6 meses > 6 meses

Tumor maligno siendo
mas a menudo el tumor
vitelino

Teratoma maduro Tumor maligno altamente
o inmaduro probable

Segun el desarrollo, endo o extra pelviano, estos tumores son revelados por
la aparicion:
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- De un tumor en el surco intergluteo.

- El aumento de volumen de un gluteo.

- Problemas de transito intestinal.

- Retencion urinaria con eventual compresion ureteral e hidronefrosis.

El tacto rectal permite sentir una masa dura a nivel de la pared posterior del
recto.

Localizacion mediastinal

Los tumores mediastinales son a menudo detectados por problemas
respiratorios. Realizando una radiografia de térax que muestra una opacidad
mediastino-pulmonar anterior y puede contener calcificaciones. En caso de
tumor mediastinal, los dosajes de AFP y de HGC fraccion Beta deben ser
realizados pues habitualmente se trata de tumores mixtos secretores.

Localizacion cerebral

Ellos se localizan esencialmente en la region pineal y supraselar. Los signos
clinicos dependen de la localizacion y del volumen tumoral. Los tumores
pineales se manifiestan esencialmente por un sindrome de hipertension
intracraneal, donde los TGM supraselares se acompaian a menudo de signos
de hipopituitarismo o de disfuncion hipotalamica tipo diabetes insipida o de
retardo estatural. El diagnostico se realiza a través del dosaje sérico y de LCR
de marcadores tumorales o por una biopsia estereotaxica.

Otras localizaciones

Ellas son excepcionales y pueden localizarse a nivel de la vagina, la region
retroperitoneal, el cuello (tumores parafaringeos) y de la cara (orbita,
nasofaringe, cavidad bucal, maxilar).

EXAMENES INICIALES:
Comprende:
- Dosaje de AFP, HGC fraccion beta y de la HGC libre.

- Ecografiay tomografia de la localizacion inicial para precisar la extension
tumoral local.

- Busqueda de metastasis pulmonares (radiografia pulmonar +/- scanner) y
hepaticas.

- En caso de tumor testicular, se debe explorar los ganglios lumbo-adrticos,
en particular de L2 con una ecografia y una tomografia abdominal.




- En caso de tumor sacrocoxigeo, en busqueda de metastasis vertebrales
que son frecuentemente asociadas a esta localizacion por una resonancia
magnética de la columna lumbo-sacra y una gammagrafia osea.

ESTRATEGIA TERAPEUTICA:
Las posibilidades terapéuticas

La cirugia inicial solo se recomienda cuando se ha completado los examenes
preoperatorios y cuando esta va a ser completa (localizaciones en ovario o
testiculo), o de solo una biopsia para hacer el diagndstico de una gran masa
no secretora. Después de la quimioterapia, la cirugia se impone ante una masa
residual.

La quimioterapia es la primera eleccion en las formas extensas. Los
medicamentos eficaces son la sales de platino (Cisplatino, Carboplatino),
la Vinblastina, el Etoposido, la Bleomicina y la Ifosfamida. Todos estos
productos son siempre administrados en el protocolo de quimioterapia. Las
indicaciones de la radioterapia son cada vez mas restringidas. Ella encuentra
un lugar en los TGM cerebrales a menudo inaccesibles a la cirugia.

Las indicaciones terapéuticas
- En caso de tumores secretores

La cirugia de exéresis tumoral inicial solo estd indicada si el tumor esta
localizado y si la exéresis no es mutilante Esto concierne esencialmente
a los tumores gonadales. Si la exéresis es completa, solo un seguimiento
de los marcadores tumorales es practicada (AFP y/o HGC). Estos
marcadores deben normalizarse a los 3 meses postcirugia. En el caso que
los marcadores no se normalicen sino que aumenten después de estar
normales o si la disminucidn solo es temporal, la quimioterapia debe ser
necesaria.

La quimioterapia esta indicada para los tumores extensos inoperables
al inicio (tumores extragonadales, metastasicos, ascitis...) asi también
para los tumores operados al inicio donde los marcadores no se ponen
negativos postcirugia o donde la exéresis ha sido incompleta.

La cirugia secundaria después de la quimioterapia solo estd indicada si
no se realizé una cirugia inicial, o solo se realiz6 una biopsia o si persiste
masa residual. En estos casos, la cirugia debe ser la mas completa pero lo
mas conservadora posible.

Se debe siempre hacer la exéresis de un 6érgano comprometido en ausencia
de residuo, ejemplos:
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* Exéresis del coxis en caso de tumor sacrocoxigeo.
* Orquiectomia por via inguinal en caso de compromiso testicular.
* Qoforectomia si el tumor es de ovario...

- En caso de tumores no secretores

Se trata de teratomas inmaduros y de seminomas. El tratamiento comienza
por la exéresis del tumor, que permite dar el diagnostico, los marcadores
son negativos (salvo una pequena secresion de HGC < 50 mUi/ml en
ciertos casos de seminomas). La cirugia es completada por la radioterapia
y quimioterapia.

CONCLUSION

Los TGM constituyen un grupo heterogéneo, debido a los diferentes tipos
histolégicos, la edad de presentacion y la localizacion inicial. Los marcadores
tumorales son un elemento esencial para el diagndstico y tienen variaciones
ligadas a la edad. El pronostico es actualmente excelente gracias al tratamiento
basado esencialmente en la cirugia que debe ser conservadora y que sera asociada
0 NO a una quimioterapia.
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RETINOBLASTOMA

Mohammed Charif Chefchaouni

INTRODUCCION:

El retinoblastoma (RB) es un tumor maligno intraocular que afecta al lactante
y al pre-escolar.

Es el tumor intraocular mas frecuente de los nifios. Es unilateral en 2/3 de
casos y bilateral en 1/3.

El tratamiento de un niflo con RB es multidisciplinario: necesita un
oftalmoélogo, un oncdlogo pediatra, un radioterapeuta, un genetista, un oculista y
un médico de familia.

Un diagndstico precoz permite la remision en el 90% de casos.

EPIDEMIOLOGIA:

La incidencia es idéntica en todos los paises: 1 caso por cada 18.000
nacimientos. En Marruecos, la incidencia se estima en 50 nuevos casos por afio
para la forma esporadica. En la Unidad de Oncologia Pediatrica del Hospital
Infantil de Rabat, el RB representa el 74% de todos los tumores orbitarios y el
2% de todos los casos nuevos de cancer infantil.

GENETICA:

e El gen del RB es un antioncogen (gensupresor) situado en el cromosoma 13.
Cuando el gen esta intacto, impide que desarrolle la célula cancerosa ain
cuando un solo alelo esté presente.

e El RB unilateral es habitualmente no hereditario. Pero el 15% de los casos
son portadores del gen que pueden transmitirlo a su descendencia.

* Las formas bilaterales y/o multifocales (varios tumores en el mismo 0jo) son
de origen genético.

e Cuando un alelo falta a nivel de las células germinales, todas las células del
organismo solo tienen un unico alelo y cada vez que una célula pierde su
segundo alelo, ella se transforma en una célula cancerosa; es por ello mas
elevado el riesgo de desarrollar un segundo cancer en los nifios con RB.




CIRCUNSTANCIAS DE DETECCION:

e La edad de descubrimiento del RB unilateral es entre los 2 y 3 afios, las
formas bilaterales son descubiertas en general antes del ano.

» Elsigno de aparicion mas frecuente es la leucocoria. Este es un reflejo blanco
en la pupila y se observa en las fotos como un flash en los ojos. Ante esta
sefial, debe inmediatamente acudir a un oftalmélogo quien le debe realizar
un minucioso examen de las dos retinas del lactante y, en condiciones
favorables, someterlo a dilatacion pupilar y examen de fondo de ojo bajo
anestesia general.

* El estrabismo es el segundo signo en aparecer después de la leucocoria,
que se traduce en la existencia de un tumor que compromete la macula y es
el responsable de la pérdida de la funcidn visual central. Este signo es bien
precoz y es interpretado errobneamente como una debilidad de los musculos
oculo-motores. Es necesario realizar un examen de fondo de ojo en cada nifio
con estrabismo.

En los paises desarrollados, el diagndstico de la mayoria de los RB se da
cuando el tumor es atin endo ocular.

Por otra parte, las extensiones extra esclerales se ven todavia y son
responsables de exoftalmia con leucocoria y, en casos extremos, una buftalmia.

Algunas formas raras pueden ser responsables de uveitis o de celulitis aguda
con dolor, quemosis y edema de los parpados.

DIAGNOSTICO POSITIVO:

Reposa esencialmente sobre 3 elementos:

* FEl examen de fondo de ojo, el cual es realizado después de la dilatacion
pupilar y de preferencia con anestesia general. E1 RB se presenta como
lesiones blancas, protuberantes que invaden progresivamente la cavidad
vitrea.

e La ecografia muestra una masa de tejido a nivel vitreo y presencia de
calcificaciones intratumorales.

* La Tomografia muestra la existencia de masas intraoculares que captan
sustancia de contraste, mostrando ademas las calcificaciones tumorales
evocadoras de retinoblastoma. Ella permite igualmente en las formas
metastasicas evidenciar el compromiso del nervio 6ptico o la extension
extraescleral.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL :

El diagnéstico diferencial se hace con las otras causas de leucocoria: catarata

congénita, la persistencia del vitreo primitivo, el desprendimiento de la retina, la
fibroplasia retrolental y los otros tumores intraoculares.

TRATAMIENTO:

El tratamiento tiene dos objetivos: preservar la vida y preservar la vision.

La enucleacion, a pesar de ser mutilante, ha contribuido a la transformacion
del prondstico vital de la afeccion. Ella esta indicada en el tratamiento
de tumores evolutivos inaccesibles a tratamientos conservadores, el
cual consiste en extraer el globo ocular después de la desinsersion de los
musculos oculomotores y la seccion del nervio 6ptico. El volumen del globo
es reemplazado por una canastilla. Después de 6 semanas, el oculista puede
confeccionar una protesis que se insertara en la cavidad conjuntival.

La radioterapia externa: es el tratamiento eficaz que ha permitido a
numerosos nifios conservar una vision util, desgraciadamente con riesgo de
secuelas mayores, es por esta razon que la orientacion terapéutica actual es
hacia la disminucién de las irradiaciones externas. Su indicacion actual es
en caso de tumores voluminosos inaccesibles a tratamientos conservadores
incluso después de la quimioterapia de reduccion y cuando hay una extension
al vitreo difusa.

La quimioterapia:

- Quimioterapia neoadyuvante la cual permite una reduccion de la masa
tumoral inicial para hacerla luego mas accesible a un tratamiento
conservador local.




- Quimioterapia complementaria, permite evitar las metastasis después de
la enucleacion.

- Recientemente, la quimioterapia es utilizada como tratamiento
conservador exclusivo, sobre todo a falta de tratamiento local.

El tratamiento local es ahora muy eficiente después del advenimiento de la
termoquimioterapia, que consiste en realizar una perfusion de carboplatino y al
cabo de dos horas aplicacion de diodo laser.

e Los otros tratamientos locales son representados por:

- Lacrioterapia: consiste en congelar el tumor con un criodo, se aplica a los
pequeflos tumores anteriores.

- La radioterapia: es utilizada para los tumores periféricos no accesibles a
una crioterapia.

- Las indicaciones terapéuticas dependen del tamafio del tumor , de su
localizacion, de uno o multiples focos tumorales y finalmente la existencia
de una extension vitrea, de coroides o extraocular asociada.

- En el RB unilateral, la enucleacion es a menudo la forma de eleccion.
El examen anatomopatolégico condiciona el prondstico y la actitud
terapettica. Tres situaciones pueden presentarse:

* No invasion del nervio optico o solo invasion de su porcion prelaminar
y/o invasion coroidea minima o ausente: no tratamiento adyuvante.

* Una invasion coroidea masiva y/o de la camara anterior , asi como
una invasion del nervio dptico retrolaminar necesita de quimioterapia
adyuvante: 2 ciclos alternados de Carboplatino-Etoposido y CADO (
vincristina , ciclofosfamida y Donorubicina).

* Invasion en la seccion del nervio optico y/o de la meninge y/o invasion
extraescleral: radioterapia orbitaria ademas de la quimioterapia.

El pronostico vital es bueno en las formas intaoculares, el prondstico
funcional depende del tipo de tratamiento conservador utilizado y del tamafio y
de la localizacion del tumor en relacion a la macula.

VIGILANCIA Y CONSEJO GENETICO:

El riesgo de recidivas tardias, de complicaciones terapéuticas o de una
segunda neoplasia en las formas bilaterales indican la sobrevida a largo plazo.

La vigilancia oftalmica estd en funcion de los ojos tratados, el control
sistematico de los ojos contralaterales en los retinoblastomas unilaterales y la
vigilancia de los sujetos en riesgo.
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El consejo genético tiene como fin informar a los sujetos el riesgo de
desarrollar un tumor en su descendencia y de determinar a los nifios que deberan
ser vigilados para un tratamiento precoz.

El calculo de riesgo se basa en las reglas del dominio autosémico que se
presenta en el 90% de casos:

e Formas familiares:

- Sujeto afectado, ante un padre o un primer hijo afectado, el riesgo de
desarrollar RB en su descendencia es del 45%.

- Sujeto no afectado, ante un padre y un hermano afectado: la
probabilidad de ser portador asintomatico es del 9%, el riesgo global
para su descendencia es de 4% en promedio.

* Formas esporadicas bilaterales:
- Sujetos afectados: el riesgo para su descendencia es del 45%.

- Padres ante un primer hijo afectado: hay un riesgo para que uno de los
padres sea portador de una mutacion no explicada, con un gran riesgo
ulterior del 5%.

* Formas esporadicas unilaterales:
- Sujeto afectado: el riesgo para la descendencia es estimado en 5%.

- Para los padres el riesgo ulterior podria ser del orden del 1%.

DESPISTAJE Y DIAGNOSTICO PRECOZ:

La presencia de una leucocoria en un lactante debe llamar la atencion de los
padres y del personal médico y paramédico, de donde el interés de un programa
de despistaje por ejemplo durante las jornadas de vacunacion.

En las formas familiares, el despistaje permite un diagndstico precoz y por lo
tanto un tratamiento conservador. Si uno de los padres presenta un RB bilateral,
hay 50% de riesgo de transmitirlo a cada nifio. El consejo es una vigilancia
mensual del fondo de ojo de todos los nifios después del nacimiento, salvo si el
estudio cromosdmico confirma con certeza que el recién nacido no es portador
de la anomalia genética. Del mismo modo, si uno de los padres es portador de un
RB unilateral, un estudio cromosdmico y/o vigilancia son indicadas.

Si un nifio presenta un RB, los hermanos y hermanas deberan ser vigilados.




CONCLUSION:

En los paises desarrollados, el retinoblastoma es una enfermedad curable en
el 95% de casos y la preservacion de una funcion visual del ojo debera ser la
preocupacion terapéutica.

En Marruecos, la situacion se ha mejorado progresivamente gracias al trabajo
en equipo de los especialistas en oncologia pediatrica, por lo tanto el retraso en
el diagnoéstico y por consecuente el estadio avanzado del tumor que necesitan
a menudo de un tratamiento quirGrgico mutilante asociado a un tratamiento
complementario intenso y costoso.

Para mejorar esta situacion, nosotros insistimos en la sensibilizacion de la
poblacion, de las enfermeras, de los médicos generales y los pediatras sobre la
gravedad de esta enfermedad, con el fin de encontrar los signos del inicio que
son la leucocoria y el estrabismo y enviar al infante rdpidamente hacia un centro
especializado.







Diagndstico precoz del cdancer en el nifio
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SINDROME DE LISIS TUMORAL

Mohammed Khattab

DEFINICION:

El Sindrome de Lisis Tumoral (SLT) asocia hiperuricemia, hiperkalemia y
hiperfosfatemia (secundariamente hipocalcemia). Estas anomalias metabodlicas
pueden conducir a una insuficiencia renal aguda y a problemas del ritmo cardiaco
poniendo en juego el pronostico de vida. EI SLT es debido a la lisis masiva de las
c¢lulas malignas y a la liberacion de su contenido en los espacios extra celulares
(potasio, acido trico, fésforo).

FISIOPATOLOGIA:

El SLT se puede presentar de 12 a 72 horas después del inicio de la
quimioterapia. A veces, se manifiesta espontdneamente antes de todo tratamiento.

La hiperuricemia es debida al catabolismo de los acidos nucleicos de las
células lisadas en acido urico, este poco soluble en la orina, acida precipita en
el parénquima renal, los tiibulos distales y canales colectores. Las consecuencias
son una nefropatia urica y por acido urico litiasis xantinica.

La hiperfosforemia conduce a la formaciéon de complejos de fosfatos de
calcio produciendo una hipocalcemia sintomatica.

La insuficiencia renal aguda puede ser causada por la hiperuricemia, una
infiltracion renal maligna, un obstaculo tumoral a la filtracion urinaria o una baja
perfusion renal. Esto Gltimo es secundario a los vomitos, a las hemorragias, a la
hipoproteinemia o a la perdida de liquidos en la ascitis y la efusion pleural. La
hipoproteinemia puede ser generada por la pérdida de proteinas en las efusiones,
la anorexia o problemas hepaticos.

ETIOLOGIA:

E1SLT se ve esencialmente en:

* Las leucemias agudas linfoblasticas hiperleucocitarias >100,000 GB/
mm3, o hipertumorales (poliadenopatias y hepatoesplenomegalia
importante, nefromegalia, ascitis y pleuresia, agrandamiento mediastinal).

* Los linfomas no Hodgkin abdominales de Burkitt.




* Los linfomas no Hodgkin mediastinales.

El SLT es muy raro en otras hemopatias y tumores solidos. En regla general,
si la masa tumoral estd dispersa, la velocidad de proliferacion importante, y la
enfermedad quimiosensible, el riesgo de SLT se incrementa.

Los otros factores de riesgo del SLT son un valor inicial elevado de LDH,
uricemia, oliguria, insuficiencia renal, y edad avanzada.

DIAGNOSTICO CLINICO:

El SLT puede ser asintomatico.
Los signos clinicos aparecen rapidamente desde el inicio de la quimioterapia:
* Signos precoces de la hiperuricemia: natiseas, vomitos, diarrea, anorexia.

* Signos neuro-musculares: calambres, parestesias distales, problemas
digestivos, astenia, hipotonia, arreflexia, apatia, torpeza, a veces
convulsiones y coma.

» Signos renales: edemas, oliguria, anemia, problemas del ritmo.

e Muerte subita, frecuentemente debido a hiperkalemia.

DIAGNOSTICO BIOLOGICO:

. LDH muy elevado.

. Hiperuricemia, hiperkalemia, hiperfosforemia, hipocalcemia.

EXAMEN INICIAL:

Es sistémica en todo paciente con riesgo de SLT.

* Hemograma;

e Electrolitos, urea, creatinina, acido urico, fosforo, calcio idnico
e Albumina

* Electrolitos urinarios

* EKG si Potasio > 6 mEq/l

* Ecografia o TDC si masa abdominal o pelviana.

PREVENCION Y TRATAMIENTO CURATIVO:




La prevencion del SLT es muy importante y debe ser precoz y sostenida. La
quimioterapia no debe ser iniciada hasta 12 a 24 horas después de las medidas
siguientes:

Hiperdiuresis alcalina :

3 a 41/m2/dia o 200cc/kg/dia en el lactante; 2/3 suero glucosado 5% y 1/3
suero bicarbonatado. Se debe abstener de un aporte potasico los primeros 3 dias
o hasta que el déficit en Cat+ y K+ sea sintomatico.

La hiperdiuresis se continua hasta la reduccion de la masa tumoral.

Tratamiento de hiperuricemia:

Alopurinol por via oral 10 mg/kg/dia en 3 tomas (250 a 500 mg/m2/dia
sin pasar un maximo de 800 mg) durante 7 a 10 dias. Las dosis elevadas
pueden conducir a una nefropatia xantinica.

O mejor la urato-oxidasa I'V. En este caso, la alcalinizacion de la orina es
inutil.
O mejor atn: rasburicasa 0,20 mg/kg/dia x 5 dias. 1 perfusion/d en 30

minutos diluido eb 50 ml de NaCL 0.9% (contraindicado en caso de
alergia o déficit de G6PD). La alcalinizacion de la orina es inatil.

Vigilancia clinica y biolégica durante todo el periodo de riesgo de SLT :

Peso 1 a 2 veces/dia.

Examen fisico, varias veces por dia: presion arterial, signo de Chvostec,
signo de Trousseau, problemas del ritmo cardiaco, signos de tetania,
edemas.

Diuresis 400cc/m2 y pH urinaria >= 7 cada 4 horas;

Monitoreo cardiaco sino EKG (buscando la onda T picuda y QRS largo
en las hiperkalemias, alargamiento del QT debido a la hipocalcemia,
arritmia).

Electrolitos sanguineos, urea, creatina, acido Urico, calcio, fosforo, 2 a 3
veces por dia.

Electrolitos en orina, 1 vez por dia.

Los bicarbonatos deben suspenderse desde que su tasa sérica rebasa
30mEq/l o que el pH urinar es mayor a 7.5 o que el acido urico se
normalice, sino hay un riesgo de nefropatia (calculos de xantina y de
hipoxantina; cristalizacion del complejo fosfato de calcio)

Se debe desconfiar de la pseudohiperkalemia sin anomalias cardiacas en




el monitor o en el EKG. Esta es debida a la lisis de GB, GR y plaquetas
en las LAL hiperleucocitarias. En este caso es necesario dosar el K+
plasmatico y no sérico.

Es necesario adaptar la reanimacion en funcién de parametros clinico-
bioldgicos de vigilancia y reponer NaCl en la hidrataciéon en caso de
vomitos, fiebre o diarrea.

En ausencia de respuesta en la diuresis o la instalacion de una insuficiencia
renal, es necesario dar furosemida IV 0,5 a 1 mg/kg/4-8H. Sin embargo
antes de administrar los diuréticos, es necesario asegurarse que el paciente
esta suficientemente hidratado y que no estd en hipovolemia. Es necesario
corregir una eventual hipoalbuminemia.

Si existe oliguria e insuficiencia renal avanzada, es necesario proceder a
una hemodialisis o en su defecto a una dialisis peritoneal.

Si hay un eventual obstaculo en la evacuacion urinaria, otra causa de
insuficiencia renal (diagnostico diferencial con el SLT), es necesario
realizar un sondaje urinario.

CONCLUSION:

El SLT es una urgencia metabolica extrema que da origen a una gran

mortalidad y morbilidad. Se ve esencialmente en las LAL hiperleucocitarias
y linfomas no Hodgkin de Burkitt diseminados y mediastinales. Es necesario
reconocerlo y prevenirlo a tiempo, siguiendo una reanimacion rigurosa basada
en la clinica, la biologia y la fisiopatologia de este sindrome.




EL DOLOR EN EL NINO QUE PADECE DE CANCER

Sifeddine Nejmi

INTRODUCCION:

El perfil del dolor canceroso en pediatria es diferente al del cancer en el
adulto. Sesenta a setenta por ciento de los adultos que padecen de cancer tienen
dolores en relacidon con el cancer. En los nifios, el dolor directamente ligado a
la enfermedad cancerosa se presenta solo en el 25% de los casos. Este dolor
es mas frecuentemente secundario a los tratamientos anticancerosos (cirugia,
quimioterapia, radioterapia) o inducido por los actos invasivos con objetivos
diagnosticos y terapéuticos.

ETIOLOGIA DEL DOLOREN LOS NINOS:

El nifo, en el curso de su enfermedad, experimenta dolores de etiologias
diferentes:

* Dolores directamente ligados al cancer: Ellos provienen por infiltracion
tumoral directa en los tejidos del organismo. Los dolores por invasion
de estructuras dseas (osteosarcoma o sarcoma de Ewing) o nerviosas
(tumores del sistema nervioso central) son los mas frecuentes.

* Dolores ligados a tratamientos: El dolor de las mucositis quimio o radio
inducidas es practicamente invalidante. Las neuropatias periféricas son
secundarias a las quimioterapias principalmente la Vincristina y son dosis
dependientes.

* Dolores ligados a los actos invasivos agudos: Los dolores intervienen
desde la primera hospitalizacién durante las exploraciones diagnoésticas
(examenes sanguineos, biopsias osteo medulares, mielogramas, punciones
lumbares...).

EXAMEN CLINICO:
El dolor esta en todas partes en oncologia pediatrica, sin embargo los nifios

manifiestan una cierta atonia psicomotriz, se quejan poco lo que hace mas dificil
el despistaje.
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* El objetivo del examen clinico del nifio es investigar:

- los signos directos del dolor: posicion antalgica al reposo, proteccion
espontanea de las zonas dolorosas, actitud antalgica en el movimiento,
control ejercido por el nifio cuando se le moviliza, reaccion al examen
de zonas dolorosas.

- los signos de expresion voluntaria del dolor: quejas somaticas,
localizacion de zonas dolorosas por los nifios;

- los signos de atonia psicomotriz: falta de expresividad, desinterés por
el mundo exterior, lentitud y rareza de los movimientos.

¢ La conducta del examen clinico del niiio:

- Observarlo para ver como es que entra a la sala, como se instala, qué
posicion toma o conserva; Observarlo antes de entrar en contacto
verbal o corporal. Utilizar el juguete como primer mediador.

- Escucharlo, aély asus padres. Es facil cuando el nifio puede explicarse,
ya que el interrogatorio es conducido con las palabras.

- Examinarlo: el vestido y desvestido sera preferiblemente realizado por
los padres y sera observando escrupulosamente las zonas de bloqueo, lo
que evita, las posiciones antalgicas. El examen es progresivo, completo,
comparativo, repetido con el fin de asegurarse de la presencia del
signo. La sensibilidad es examinada desde las zonas mas superficiales
hasta las mas profundas, luego las masas musculares, las inserciones
tendinosas, las articulaciones, los huesos, son metodologicamente
examinados.

¢ La evaluacion del dolor se realiza también con ciertas herramientas:
reglas, disefios representativos corporales.

TRATAMIENTOS ANTALGICOS:

Generalidades y reglas fundamentales

Los medicamentos antalgicos son clasificados en funcién de tres niveles
terapéuticos de la clasificacion de la OMS segun su poder analgésico:

* Nivel 1: analgésicos no opiodes (paracetamol y anti-inflamatorios no
esteroideos)

» Nivel 2: analgésicos opiodes débiles como la codeina.

» Nivel 3: analgésicos opiodes fuertes encabezando la lista la morfina.




El poder analgésico debe ser adaptado a la intensidad del dolor sentido por el
nifio. Los medicamentos analgésicos deben ser prescritos de forma sistematica
(y no a demanda) en horarios fijos y en posologias determinadas en funcion del
peso y de la edad del nifio. Se debe privilegiar la via oral, que es la mas facil de
utilizar.

Medicamentos antalgicos para dolores nociceptivos
e Nivel 1: analgésicos no opiodes

- Paracetamol: la posologia actualmente recomendada por via oral es de
15 mg/kg cada 6 horas.

- Ibuprofeno: disponible bajo la forma de jarabe 20mg/ml (autorizado
a partir de los 6 meses). La posologia es de 10mg/kg cada 8 horas (es
decir 30 mg/kg/dia).

* Nivel 2: analgésicos opiodes débiles

- Codeina: esta disponible bajo la forma de jarabe (autorizado a
partir de 1 afo). La posologia es de 0.5 a Img/kg cada 6 horas (sin
sobrepasar 6mg/kg/dia). El jarabe esta acompafiado de un dispositivo
de graduacion de 1 a 15 mg.

- Codeina asociada al paracetamol: una sola presentacion existe
disponible actualmente en Marruecos bajo la forma de comprimidos
conteniendo 400 mg de paracetamol y 20 mg de codeina (autorizado a
partir de los 6 aflos y 14 kg). La posologia es de % comprimido por 15
kg cada 4 horas (sin sobrepasar 6 comprimidos por dia).

* Nivel 3: analgésicos opiodes fuertes
La morfina es el analgésico de eleccion del nivel 3

- La morfina oral de liberacion inmediata: ninguna forma oral de
liberacion inmediata: en Marruecos, existe comprimidos ranurados.
Sin embargo una preparacion magistral a base de ampollas inyectables
de clorhidrato de morfina puede ser realizada para obtener un jarabe
de morfina oral a 0.5, 1 6 2 mg/ml en edulcorante de un jarabe de
granadina. La posologia inicial es de 0.2mg/kg cada 4 horas (es decir
1.2 mg/kg/dia).

- Lamorfina oral de liberacion prolongada o retardada: Los comprimidos
de menor concentracion vienen de 10 mg, la dosis diaria minima es de
20 mg. El comprimido esté dirigido al inicio de tratamiento en los nifios
apartir de los 20 kg (en general a partir de los 6 afios), en forma cronica,
capaces de tragar (y no de masticar o aplastar) los comprimidos.




Medicamentos antalgicos para dolores neuropaticos :

Los dolores neuropaticos necesitan la utilizacion de moléculas mas
especificas:

Los antidepresivos: estan indicados en los dolores neuropaticos
permanentes tipo la sensacion de quemaduras. La amitriptilina es utilizada
a dosis iniciales de 0.3 mg/kg para alcanzar la dosis de 1 mg/kg/dia.

Los anti-epilépticos: estan indicados en los dolores neuropaticos
intermitentes en salvas (descargas eléctricas). Estos son el clonazepam y
la carbamazepina.

Prevencion del dolor ligado a actividades invasivas :

Los dolores ligados a actividades invasivas y repetitivas deben ser prevenidos.
Esto es posible utilizandolos solos o en asociacion:

La crema EMLA (Euretic Mixture of Local Anesthesics): La indicacion de
eleccion de la crema EMLA es la puncion venosa, pero no debe limitarse
a esta sola indicacion. Puede ser utilizada para la puncion lumbar.

El MEOPA (Mélange Equimolaire Oxygene Protoxyde d’Azote): es
un gas inodoro permitiendo obtener una analgesia superficial para
las actividades dolorosas de corta duracion, tales como las punciones
lumbares o los mielogramas.

CONCLUSION:

El nifio con cancer se enfrenta a lo largo de la evolucion de su enfermedad y de
su tratamiento a multiples eventos dolorosos que disminuyen considerablemente
su calidad de vida. El dolor del nifio con cancer es un sintoma habitual que los
trabajadores de salud deben tratar cotidianamente.




LA TRANSFUSION EN ONCOLOGIA PEDIATRICA

Mohammed Khattab

La anemia, la trombocitopenia y sus consecuencias pueden observarse en
diferentes fases del tratamiento del cancer. Estas son debidas a dos grandes
mecanismos:

+ Infiltracion de la médula 6sea por los blastos (leucemias, linfomas) o
células metastasicas (neuroblastoma, ...).

* Quimioterapia y/o radioterapia.

TRANSFUSION DE GLOBULOS ROJOS:

La anemia se encuentra en 2/3 de las personas a las que se les diagnostica
cancer y se presenta en el 80% de los enfermos que reciben quimioterapia. Es
habitualmente de tipo normocrémica normocitica.

.Cuando es necesario transfundir?

La anemia se instala progresivamente. Habitualmente es mejor tolerada en
el nifio que en el adulto. Es por esta razon que los ciclos de quimioterapia son
en general cada de 1 a 4 semanas segun su intensidad para permitir a la médula
6sea recuperarse. La transfusion por lo tanto solo estd indicada cuando la anemia
es mal tolerada o cuando se asocia a un estado morbido (problema cardiaco o
pulmonar). Se recomienda como umbral transfusional un valor de hemoglobina
de 7 u 8g/dl al inicio de uno ciclo de quimioterapia o radioterapia.

Observacion importante: En caso de hiperleucocitosis >100.000/mm3, es
necesario evitar la transfusion hasta que la reduccion de los globulos blancos
baje de 50.000/mm3. Sino la hiperviscocidad empeorard causando problemas
neurologicos y pulmonares (hipoxia, taquipnea, disnea, desorientacion,
agitacion, convulsiones o coma).

. Qué productos transfundir?

Es el paquete globular (PG) conocido también como concentrado eritrocitario
que debe ser utilizado para corregir la anemia. Cada vez que es posible, el PG
debe ser fenotipado (rhesus y kell) y desleucocitado para evitar los problemas
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de aloinmunizacion eritrocitaria y plaquetaria, las reacciones transfusionales
febriles y las infecciones.

. Qué cantidad transfundir?

La cantidad a transfundir debe ser calculada seglin una de las dos reglas
siguientes:

* (Hb deseada — Hb paciente) x Peso en kg x 3

* 10a20 cc/kg de peso redondeado a la unidad para evitar el desperdicio de
sangre.

En general cada unidad de PG contiene 200 a 250 cc.
10cc/kg de PG transfundido aumenta la Hb de 2 a 2,5 g/dl.
No es indispensable que la Hb deseada pase 10g.

La transfusion debe tener una duracion de 4 horas (o mas en caso de problema
cardiaco o de anemia severa).

TRANSFUSION PLAQUETARIA :

La trombocitopenia esta onmipresente en las leucemias y en los pacientes que
reciben quimioterapia.

.Cuando es necesario transfundir?

La evaluacion del riesgo hemorragico no se basa tnicamente en el valor
de las plaquetas, igualmente es necesario investigar signos hemorragicos
(petequias, epistaxis, hematuria,...). Siempre es necesario asegurarse la ausencia
de una coagulacion intravascular diseminada (CID) que necesita un tratamiento
especifico.

En general, es necesario prescribir una transfusion plaquetaria:

* Cuando el valor de las plaquetas es < a 10.000/mm3.

* Cuando el valor se encuentra entre 10.000 y 20.000/mm3, pero ademas:
- Signos hemorragicos cutaneo-mucosos.

- Factores agravantes: fiebre, sepsis, problemas de hemostasia,
hiperleucocitosis >100.000 GB/mm3.

- Antes de ciertas exploraciones (mielograma, biopsia osteo-medular,
puncién lumbar).




Sin embargo hay que ser prudente en dos tipos de cancer en los cuales
la transfusion plaquetaria debe ser profilactica y curativa: las leucemias
mieloblasticas agudas en curso de induccion donde el valor de las plaquetas
debe ser mantenido encima de 20.000 a 30.000/mm3 y los tumores cerebrales
malignos donde dicho valor debe ser >50.000/mm3. Ademas, la primera puncion
lumbar del examen de extension de las leucemias linfoblasticas agudas requiere
100.000 plag/mm3.

Cabe sefialar que una cirugia mayor necesita mas de 50.000 plag/mm3,
mientras que una cirugia menor (instalacion de catéter venoso central, extraccion
dental, traqueotomia) requiere mas de 20.000 plag/mm3.

.Qué productos transfundir?
Existen dos que difieren por la calidad y la indicacion.

* Concentrado estandar plaquetario (CEP) que proviene de la doble
centrifugacion de una unidad de sangre total tomada de una manera
clasica de un donante.

* Concentrado unitario plaquetario (CUP) obtenido por aféresis, de los
cuales 200 a 300 ml equivalen a 6-10 CEP.

En el centro de transfusion, dichos productos pueden estar conservados por
5 dias como maximo a temperatura ambiente (20-24°) bajo agitacion horizontal
leve y continua. Es recomendable transfundir las plaquetas apenas sean recibidas
en la unidad clinica.

Como entodos los pacientes que padecen de cancer y recibiendo quimioterapia,
los concentrados plaquetarios tienen que ser desleucocitados para prevenir las
reacciones transfusionales.

. Qué cantidad transfundir?

En principio 10 ml de concentrado plaquetarios/kg aumentan la tasa de
plaquetas de 50 a 100.000/mm3.

Se tiene que transfundir un CEP por 5 a 10 kg de peso corporal. Esta
cantidad debe ser aumentada en 1/3 si hay presencia de fiebre, infeccion, CID o
enfermedad hepatica.

La transfusion se realiza en 30 a 60 minutos de los cuales hay que vigilar
el primer cuarto de hora para detectar eventuales reacciones adversas: fiebre,
reacciones alérgicas, transmision de infecciones virales y bacterianas,
aloinmunizacion.




Medios Adyuvantes

Si un sangrado no cede completamente bajo transfusion plaquetaria y luego
de haber descartado cualquier trastorno de coagulacion, se puede dar:

*  Un agente antifibrinolitico, tal como el acido épsilon-aminocaproico
contribuye a mantener el coagulo en caso de hemorragia de las mucosas.

e Desmopresina 0 DDAVP (Minirin) que refuerza la adhesion plaquetaria al
endotelio.

No hay que olvidar comprimir el lugar de la puncidon venosa, lumbar o
mielograma durante 5 a 15 minutos.

En caso de trombocitopenia, esta proscrito el acido acetil-salicilico, el
ibuprofeno y todo antiinflamatorio no esteroideo.

CONCLUSION:

La transfusion sanguinea es un acto comun durante el diagnostico y durante
el tratamiento de la enfermedad. Las indicaciones tienen que basarse sobre
los principios basados en este texto para luchar contra la anemia mal tolerada
y la hemorragia activa o riesgosa. Los beneficios y efectos adversos deben ser
evaluados.
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L.OS CUIDADOS PALIATIVOS EN ONCOLOGIA PEDIATRICA

Laila Hesissen

El cancer en la nifiez representa s6lo un bajo porcentaje del total del cancer.
Progresos importantes se han hecho en esta area y actualmente el cancer infantil
es considerado como una enfermedad curable con una tasa de curacion que
puede llegar a 75%.

Se estima que un tercio a un cuarto de los nifios morira de su cancer o de las
complicaciones toxicas ligadas a los tratamientos. Esta constatacion introduce
una fase particular del tratamiento del nifio con cancer que es la de los cuidados
paliativos, verdaderamente un desafio profesional y ético para los médicos en
general y los oncologos pediatras en particular.

A los problemas ligados a los cuidados paliativos en general se agregan
aquellos especificos a la edad: el sufrimiento ligado a esta muerte prematura,
la dificultad de definir el rol de tomar decisiones de los padres y del nifio y el
problema conmovedor de conversar con un nifio de su propia muerte.

LOS CUIDADOS PALIATIVOS: Una verdadera filosofia del cuidado

Los cuidados paliativos deben circunscribirse en la continuidad de los
cuidados curativos. La medicina paliativa no es una medicina del abandono.

Se pueden distinguir dos fases en el acompafiamiento de un nifio en final de
vida:

* La primera es la de fracaso de la terapéutica con objetivo curativo o la
constatacion de complicaciones toxicas incurables. Se vuelve entonces
necesario tomar la decision dificil de parar los tratamientos agresivos y
entrar en una fase paliativa del tratamiento.

* La segunda fase se extiende desde la decision de entrar en cuidados
paliativos hasta el fallecimiento del nifio; puede durar varios meses, hasta
varios afos en total.

EL CONCEPTO DE LA MUERTE EN EL NINO

Una vez que la necesidad de los cuidados paliativos es reconocida por el
personal tratante, se presenta el doloroso problema del abordaje del nifio en
cuanto a la explicacion de su muerte inminente. La conceptualizacion de la
muerte se desarrolla muy progresivamente en la nifiez:

* Antes de los tres afios, el niflo no tiene ninguna nocion de la muerte.
Reacciona a las privaciones y a la separacion que son percibidas como
una muerte.
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*  Entre los dos y los seis afios, es probablemente lo que mas teme entre
todos los fantasmas que lo persiguen; piensa que la muerte es temporal y
reversible como el suefio. Cree que sus ideas o acciones pueden causar la
muerte.

* Hacia los 10 afos, el nifio desarrolla un concepto adulto de la muerte: la
muerte es universal, inevitable ¢ irreversible. Se da cuenta que la muerte
es un final, y que puede alcanzar a todo el mundo incluso, a los que ¢l
ama. Comprende la fisiologia y los detalles de la muerte.

» El adolescente es aquel que percibe el concepto de la muerte con mayor
sufrimiento ya que es capaz de proyectarse en el futuro y tener una vida
consciente del duelo que esto implica. Dichas reacciones alternan entre la
negacion, la injusticia y la colera. Busca en lo irracional la explicacion de
su muerte.

DIALOGO Y COMUNICACION
El nino

Elnifio que padece de cancer pierde sucesivamente sus puntos de referencia de
vida, del lugar, de tiempo, y se encuentra inmerso en un universo que no conoce.
Ademas de los efectos directos del tratamiento (pérdida de cabello, modificacion
de la imagen corporal), es también confrontado a una transformacion de su
universo cercano: pérdida de la nocion del sentimiento del todo poder de los
padres, separacion de sus hermanos, aislamiento de sus pares.

En general, en el estado avanzado de la enfermedad, el nifio ha adquirido la
misma madurez y la misma percepcion de la existencia que muchos adultos en
buen estado de salud.

Se debe asegurar de entregar al nifio los marcos de referencia sobre el estado
de su enfermedad y sobre las decisiones médicas. Tendra que sentirse libre
de expresar sus deseos, sus objetivos y sus temores. Cualquiera sea su edad,
el nifio intenta compartir sus temores con sus familiares; puede ser invadido
por un desarrollo de imagenes preocupantes; busca entonces tejer lazos con un
interlocutor reasegurador, generalmente la madre pero también puede ser un
personal de salud que lo atiende, sobre todo en el adolescente.

El contacto con el nifio puede ser facilitado por la utilizacion de medios de
comunicacion no verbal ayudandose de dibujos, de musica o de marionetas.
Los padres

El anuncio del diagndstico provoca, en los padres, una ruptura con “la vida
anterior”. El anuncio de la muerte proxima de su hijo va a producir una nueva
ruptura: esperaban la curacion; ahora esperan la muerte de su hijo.




El personal tratante es confrontado a una familia afectada en el plano
psicoldgico y financiero; la enfermedad de su hijo los condujo al endeudamiento,
pérdidas de bienes y a veces divorcio. En este clima de desagregacion del
dominio de la realidad y de las emociones, la redefinicion de las prioridades de
tratamiento es indispensable de forma que no parezca a los padres ni al nifio que
existe una ruptura con la estrategia ofensiva del periodo precedente.

Es importante explicar a los padres, en la medida de las posibilidades lo que
la progresion de la enfermedad va a provocar a nivel fisico y a nivel psicologico.
Es necesario estar atentos a los problemas familiares, sociales y economicos, con
el fin de intentar comprender sus dificultades y guiarlos.

Es igualmente recomendado hablar muy precozmente acerca de la situacion
muy delicada del paciente y que puede ser necesaria en algiin momento la
reanimacion o no en caso de paro cardio-respiratorio, teniendo cuidado de
precisar que si la muerte se produce, esta sera por causa de la enfermedad y
no consecuencia de no reanimarlo. Cualquiera sea el caso, los padres deben
estar implicados activamente, dentro de la medida de las posibilidades, en el
tratamiento de su hijo.

CUANDO NO PODEMOS CURAR MAS, PODEMOS CONSOLAR

Un estudio hecho sobre los sintomas que presentan los nifios con cancer en
fin de vida ha mostrado que la fatiga, el dolor, la disnea, la anorexia, las nauseas y
vomitos, la constipacion y la diarrea son los que con mas frecuencia se presentan.
En materia de cuidados paliativos, es la calidad de vida lo que prima. Resulta
importante aliviar al niflo con un tratamiento sintomatico no agresivo.

Indicacién Medicamentos | Dosis
Dolor o disnea Morfina 0.3 mg/kg VO cada 3-4 h
Agitacion Lorazepam 0.05 mg/kg VO cada 3-4 h

Haloperidol 0.01-0.02 mg/kg VO cada 8-12 h

Prurito Difenilhidramina | 0.5-1 mg/kg VO cada 6-8 h
Na];ss?as y Proclorperazina | 0.1-0.15 mg/kg VO cada 6-8 h
vomitos
Ondansetron 0.15 mg/kg VO 0 EV cada 6-8 h
Convulsion Diazepan 0.3-0.5 mg/kg cada 2-4 h
0.0625-0.5 mg VO cada 4h para nios de 2-12 afios
Secreciones Hiosciamina

0.125-0.25 mg VO cada 4h para nifios mayores 12
aflos

Tabla 1. Medicamentos utilizados en los sintomas mas frecuentes en cuidados
paliativos pediatricos




Las posibilidades terapéuticas en caso de fatiga son limitadas pero podemos
intentar atenuar el sintoma. Los medios a utilizar son la reevaluacion de dosis de
medicamentos que tengan accidn central, la reduccion del tiempo de inactividad,
de insomnio, la correccion de ciertos problemas metabolicos y el tratamiento de
una depresion asociada. El ejercicio es muy benéfico para aliviar la sensacion de
fatiga.

El tratamiento del dolor es la piedra angular del tratamiento del nifio en
la fase paliativa. En los grandes dolores como los del SIDA o los del céancer,
el abordaje terapéutico sigue las recomendaciones de la OMS. El tratamiento
se basa en la utilizacién de analgésicos tomados en forma regular, segin tres
niveles, a horarios fijos, en funcion de la talla y del peso del nifio y de la cinética
propia de cada producto. En cuidados paliativos, la mayoria de tratamientos
analgésicos son utilizados sin tener autorizacion de circulacion en el mercado.

El paracetamol debe ser utilizado a la dosis de 60 mg/kg/dia con una dosis
de carga de 20 mg/kg. La codeina es comercializada bajo la forma de jarabe y la
dosis recomendada es de 0.5 a 1 mg/kg cada 4 a 6 h, el limite de edad es fijada
a un afo.

La morfina de liberacion prolongada, muy tutil en cuidados paliativos,
presenta varios obstaculos en su utilizacion. Su prescripcion debe hacerse en una
receta especial. La indicacion de una quimioterapia llamada de “confort” puede
a veces ser discutida y puede aliviar temporalmente algunos dolores 6seos. En
nuestro contexto la ciclofosfamida por via oral es la mas prescrita.

La corticoterapia puede tener un efecto espectacular sobre el dolor. Puede
también estimular el apetito, tratar los vomitos y provocar una euforia, pero los
efectos secundarios son también importantes.

La disnea es un sintoma dificil de tratar. Es angustiante para el nifo, la
familia y el personal tratante. Se puede recurrir al drenaje y a la radioterapia.
Algunos gestos como abrir la ventana, airear al nifio con un abanico y ponerlo
en posicion semisentada pueden aliviar la sensacion de sofocacion. Se puede
también recurrir a técnicas de relajacion, a los ansioliticos y a la oxigenoterapia.

Las nauseas y vémitos pueden ser tratados por ondansetrén o en caso
contrario, con una asociacion de dexametasona y ansioliticos. La lucha contra
el estreflimiento se basa sobre medidas higiénico-dietéticas que son una
alimentacion rica en fibras y bebidas abundantes, y la utilizacion de laxantes por
via oral.

La anorexia en el nifio en fase terminal es multifactorial. Puede tener que ver
con una depresion, el miedo a vomitar, la constipacion o una mucocitis. A menudo
los padres soportan muy mal ver a su hijo ya no alimentarse mas y muchos de




ellos solicitan una hidratacion parenteral. En eso casos, una hidratacion simple
es prescrita para evitar al nifio el sentimiento desagradable de sed y se puede
prescribir bebidas hiperenergizantes. La via parenteral ya sea para nutricion o
hidratacion debe ser evitada.

En algunos casos, podemos llegar a transfundir al nifio. Las indicaciones
teoricas de transfusion son remplazadas por indicaciones de confort en funcion
de la clinica: disnea de esfuerzo invalidante, signos de hemorragia exteriorizados.
Es importante haber explicado a los padres esta nueva estrategia transfusional
con el fin de que lo acepten e integren el cambio en relacién a los tratamientos
anteriores.

Si un episodio febril ocurre, un tratamiento probabilista sera instituido
intentando privilegiar la forma galénica menos desagradable para el nifio. En ese
contexto, las quinolonas asocian eficacia y confort de utilizacion.

La humidificacion de los labios y la aplicacion de cuerpos grasos, asociados
al tratamiento especifico de infeccion fingica o herpética, permiten mantener la
boca en un buen estado de higiene.

Las hospitalizaciones deben ser evitadas al maximo. Lo ideal seria tratar
al nifio en su domicilio por un equipo movil de cuidados paliativos. Pero en
ausencia de tal estructura en el Perti, solo podemos insistir en el tratamiento por
el médico de la familia. Este tratamiento de proximidad puede darse en buenas
condiciones sélo si el médico esta al tanto de la evolucion de la enfermedad del
nifio y si esta en contacto permanente con el médico tratante.

Aspecto psicosocial de los cuidados paliativos

La particularidad de los cuidados paliativos en pediatria es que el tratamiento
concierne a toda la familia. Hay que estar atentos a las necesidades del nifio
que esta muriendo, manteniéndolo en un lugar tranquilo, rodeado de su familia.
Necesitara distracciones (juegos, musica, pintura, libros), masajes, fotos de
familia y juegos que le sean familiares.

La ayuda a los padres debe tener en cuenta su situacion actual y los problemas
generados por la larga enfermedad de su nifio (divorcio, endeudamiento). Se les
debe ayudar a decidir en la medida de lo posible, el lugar de los tratamientos y
del fallecimiento, y asistirlos en los cuidados de su nifio.

Los hermanos pueden tener dificultades para soportar la ansiedad y el dolor
que sus padres padecen. Es muy dificil para ellos reconocer que los padres
fuertes, poderosos, no pueden solucionar un problema. Hay que motivarlos a
hablar, a hacer preguntas, y conversar de sus sentimientos. Necesitan despedirse.




El duelo: 1a muerte del nifio es contra-natura

La muerte llega luego de un periodo de sufrimiento de algunos dias a varios
meses. Este sufrimiento, aunque no sea fisico, es moral. Después del choque y la
desesperanza iniciales, viene un periodo de resignacion.

Si la muerte llega en el hospital, los padres tendran que manejar la dura tarea
de transportar el cuerpo que, mas alla de los problemas administrativos, resulta
ser muy costoso para las familias. Si la muerte llega en casa, se tendra que llamar
a los padres para presentarles las condolencias y proponerles un encuentro si
sienten la necesidad.

El personal tratante que trabaja en las unidades de oncologia pediatrica esta
sometido a un estrés importante que ha sido descrito con el nombre de “burn
out”. Las reacciones van a depender del lazo que tenia el personal tratante con
el nifio y la familia, de sus creencias espirituales y religiosas, de su capacidad
para manejar sus emociones y de su experiencia personal. El estrés se va a
manifestar con insomnios, irritabilidad, palpitaciones cardiacas y una sensacion
de vacio o de dolor. El personal tratante debe poder disponer de un espacio de
reposo en donde puedan reencontrarse, compartir sus experiencias y organizar
reuniones de apoyo entre colegas. Actualmente existen equipos de psicélogos
especialistas en el manejo del estrés del personal tratante. La vida familiar debe
ser imperativamente separada de la vida profesional y se debe saber del tiempo
libre para evacuar los pensamientos negativos. El descanso, el suefio y una
alimentacion equilibrada son también aconsejables.

CONCLUSIONES

Los cuidados paliativos son parte integrante del tratamiento del nifio que
padece de cancer. Hablar de cuidados paliativos implica reconocer la existencia
de situaciones del fracaso y por ende a emprender una nueva estrategia que tenga
como objetivo ofrecer la mejor calidad de vida del nifio en fase terminal y a su
familia.

En el Pert atin queda mucho por hacer en el area de los cuidados paliativos,
tanto en la toma de conciencia del personal tratante sobre la importancia de este
tema, como en la organizacion de equipos de cuidados fijos o moéviles.




Diagnostico precoz del cancer en el nifio

ANEXOS






REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

10.

11.

Bosh FX, Lorinez A, Muifioz N, Meijer CJL, Shah KV. The causal relation
between human papillomavirus and cervical cancer. J Clin Pathol.
2002;55:244-65.

Centro de Investigacion «Maes-Heller». Instituto de Enfermedades
Neoplasicas. Registro de Cancer de Lima Metropolitana,1990-1993.

Correa P. Epidemiologia y enfermedad: conceptos basicos y avances
recientes. Patologia. 1983;21:293-304.

Correa P. The new era of cancer epidemiology. Cancer Epidemiol,
Biomarkers and Prevention 1991;1:5-11.

Chang MH. et al. Universal hepatitis B vaccination in Taiwan and the
incidence of hepatocellular carcinoma in children. N Engl J Med.
1997;336:1855-9.

Chen YC, Hunter DJ. Molecular Epidemiology of Cancer. CA Cancer J
Clin. 2005;45-54.

Doll R, Peto R, Borenham J, Sutherland I. Mortality in relation to smoking
on male British doctors. BMJ. 2004;328:1519-28.

Dos Santos Silva I. Epidemiologia del Cancer: principios y métodos.
Agencia Internacional de Investigacion sobre el Cancer, OMS, Lyon,
Francia, 1999:4.

Eubanks M. Biomarkers: the clues to genetic susceptibility. EHP
1994,102. Disponible en www.ehponline.org/docs/1994/102-1focus-full.
html (Consultado el 14.V1.06).

Galvez Brandon J. Un Programa de Registro de Incidencia de Cancer
en Lima Metropolitana. Ministerio de Salud. Instituto Nacional de

Enfermedades Neoplasicas, 1973.

Hill AB. The environment and disease: association or causation?
Proc R Soc Med 1965;58:295-300.

159




12.

13.

14.

15.

16.

17.

Jensen OM, Storm HH. Objetivos y usos de los registros de cancer.
Registros de Cancer Principios y Métodos. IARC.
Publicaciones Cientificas No.95, Lyon, Francia, 1995:7.

Jemal A, Siegel R, Ward E, et al. Cancer Statistics 2006. CA
Cancer J Clin. 2006;56:106-30.

Olivares L. Lima Metropolitan Cancer Registry,1978. En Cancer in
Developing Countries. Parkin DM, Edit. IARC Scientific Publications N°
75, Lyon. Francia, 1986.

WHO.Biomarkers and risk assessment: concepts and principles.
INCHEM 1993. Disponible en www.inchem.org/documents/ehc/ ehc155.
htm (Consultado el 14.VI1.06).

Who Global Cancer. Disponible en www.WHO.int/mediacentre/
release/2003 (consultado el 14.VIL.06).

WHO Tobacco information and prevention source. Disponible en www.
cdc.gov/tobacco/who/ (Consultado el 12.V1.03).




Diagnostico precoz del cancer en el nifio

DIAGNOSTICO PRECOZ
DEL CANCER EN EL NINO

0IDOS - NARIZ - GARGANTA |

CRANEO

Hipertrofia de
las encias

Linfoma no Hodgkin (LNH)

Leucemia aguda mieloblastica

Noédulos

Metéstasis de NBL

Deformacién

NBL, Tumor cerebro

Hemorragia de las encias| Leucemia aguda

Areas blandas

NBL, histiocitosis Langerhans

Hipertrofia de las
encias

Abultamiento del paladar

de Langerhans
LNH

LNH; NBL; Histiocitosis|

Cefalea

Tumor cerebro

Hipertrofia unilateral
de amigdalas

LNH; RMS

de la nariz
Otorrea unilateral

Oclusién o Hemorragia,

RMS, LNH

de Langerhans

cancer del cavum(UNCT)

UNCT, RMS, Histiocitosis

auditivo

Tumor del conducto

RMS

Esplenomegalia

homogénea enorme

Leucemia mieloide
cronica

Esplenomegalia
homogénea

Leucemia aguda,
Enfermedad de Hodgkin

Esplenomegalia
nodulosa

Masa anterior +/-
ascitis

Enfermedad de Hodgkin
LN

Masa bien limitada
con contacto lumba

neuroblastoma
f

Hepatomegalia
Hepatomegalia
nodulosa

| hepatoblastoma
NBL (Sindrome de
Pepper)

Masa movil

Tumor germinal
del ovario

Masa media fija

Neuroblastoma

Palidez reciente y
mal tolerada

Leucemia aguda
Aplasia de la médula dsea

Purpura reciente

Leucemia aguda
Aplasia de la medula dsea

Ictericia reciente
sin fiebre

Fiebre persistente

Enfermedad de Hodgkin,
Compresion de

los conductos biliarios
(tumor o adenopatias)
Enfermedad de Hodgkin,
Leucemia aguda ,
Aplasia de |a medula ésea

Poliuria / Polidipsia

Craniofaringioma
Histiocitosis de
Langerhans

Diarrea motriz

Neuroblastoma

Nédulos cutaneos

Leucemia aguda,
Neuroblastoma

Paraplejia

LNH epidural, NBL
en reloj de arena

Paralisis de los
nervios craniales

Meningitis blastica
Tumor cerebral

Cefalea en casco

Hemiplejia

Vomitos explosivos

1- La lista de los signos clinicos

Tumor cerebral

no es exhaustiva.

2- Estos signos pueden ser aislados o asociados.
3- Sus caracteristicas comunes son la aparicion reciente y la ausencia de otras hipotesis diagndsticas
El dolor puede acompafiar cada uno de estos signos; su alivio facilitara el contacto en el examen
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Exoftalmia

Sindrome Claude
Horner
Aniridia

Equimosis del parpado

Rabdomiosarcoma
RMS, histiocitosis

de Langerhans
Neuroblastoma (NBL)
Retinoblastoma (RB)
NBL metastasico
NBL toracico

alto

Tumor de Wilms

Leucocoria (ojo de gato)| Retinoblastoma

Estrabismo
Nistagmus

RB, tumor cerebro
Tumor cerebro

CUELLO

Adenopatias
localizadas

Enfermedad de
Hodgkin (EH)
Céncer de Cavum

Adenopatias difusas
recientes

Leucemia aguda

Tumor duro, fijo, lateral

NBL cervical

Tumor blando

Angioma o
linfangioma
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=
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RAX'Y

Tumefaccion
parietal

ESPALD

RMS, PNET, Sarcoma
de Ewing costal

Incomodidad
respiratoria
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mediastinales,
Tumor del pulmén,|
NBL, Ewing costal
o vertebral

Sindrome vena
cava superior

LNH, Enfermedad
de Hodgkin

Pleuresia

LNH

Dos grandes testiculos

Leucemia aguda, LNH

Un gran testiculo

Tumefaccién dolorosa
pélvica

Tumor germinal
RMS, LNH,
Leucemia aguda
Sarcoma de Ewing

Retencion de orina,
disuria

RMS de la vejiga,
prostata

Hemorragia o
grano en la vulva

RMS de la vulva

Hematuria

Nefroblastoma

Dolor nocturno

localizado

Fractura patolégica

Tumefaccion dolorosa

Cojera

Tumor éseo

Dolor éseo difuso

Metdstasis de NBL,
leucemia aguda

Tumefaccion localizada
Hemihipertrofia corporal

RMS

Nefroblastoma
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