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Resumen

Los tumores abdominales malignos en la infancia representan un problema de
salud significativo a nivel mundial. Cada afio se diagnostican numerosos casos nuevos
de tumores hepaticos, renales, pancraticos, entre otros. Los tres tumores abdominales
que reportan mayor incidencia en la edad pediatrica son el neuroblastoma, el
nefroblastoma y el linfoma no Hodgking abdominal (LNH), cada uno de ellos con
caracteristicas clinico-epidemioldgicas especificas propias.

Al inicio de la enfermedad oncologica pediatrica, independientemente del tipo
de tumor del que se trate, aparecen signos y sintomas inespecificos caracteristicos de
este tipo de enfermedades. Es importante que todo profesional dedicado a la atencion de
los nifios sea capaz de identificarlos para indicar de inmediato los estudios pertinentes
cuyos resultados ayudardn a obtener el diagnostico en el menor tiempo posible. Esta
inmediatez en cuanto al diagnostico serd clave en la supervivencia de los pacientes.

Actualmente se cuenta con un gran numero de medios diagnosticos, novedosas
terapéuticas y técnicas quirargicas, asi como centros de primer nivel dedicados a la
atencion especializada de las enfermedades oncolodgicas pediatricas; sin embargo, estas
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ultimas contintian cobrando vidas por no sospecharlas y tratarlas a tiempo y por su
rapida diseminacion.
Palabras clave: tumores abdominales en nifios, pediatria, cirugia, oncologia

Abstract

Malignant abdominal tumors in childhood represent a significant problem
worldwide. Numerous new cases of hepatic, renal, pancreatic, and other tumors are
diagnosed each year. The three abdominal tumors that report the highest incidence in
pediatric age are neuroblastoma, nephroblastoma and abdominal non-Hodgkin's
lymphoma (NHL), each with its own specific clinical-epidemiological characteristics.

At the onset of the pediatric oncologic disease, regardless of the type of tumor
involved, there are non-specific signs and symptoms characteristic of this type of
disease. It is important that all professionals dedicated to the care of children can
identify them in order to immediately indicate the relevant studies whose results will
help to obtain the diagnosis in the shortest possible time. This immediacy in terms of
diagnosis will be the key to patient survival.

There are currently many diagnostic tools, novel therapeutic and surgical
techniques, as well as first level centers dedicated to the specialized care of pediatric
oncologic diseases; however, these diseases continue to claim lives because they are not
suspected and treated in time and because of their rapid dissemination.

Keywords: abdominal tumors in children, pediatrics, surgery, oncology

Introduccion

El cancer es una enfermedad que afecta significativamente a la humanidad en
todas las latitudes del planeta. A pesar de los disimiles adelantos cientificos que existen
en la actualidad en el campo de la medicina, aun cobra un gran nimero de vidas tanto de
adultos como de nifios. Aparece por la pérdida de control de los mecanismos
reguladores de un tipo de células que, a partir de entonces, crecen descontroladamente
con un tamafo diferente a las células normales. Esas que crecen de manera anormal
afectan y destruyen las c€lulas normales cercanas y se extienden a diferentes 6rganos y

tejidos, lo cual causa una elevada morbimortalidad. ("

Seria ideal el diagndstico certero y oportuno de las enfermedades oncoldgicas;
no obstante, en nuestra experiencia, muchas veces se hace dificil en las etapas iniciales,
debido a que los pacientes presentan sintomas y signos inespecificos que dificultan

dicho diagnéstico. V

De hecho, en los pacientes pediatricos, tales sintomas suelen confundir a los

profesionales tratantes y hacerles pensar en afecciones de menor impacto; de ahi la
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importancia de sospechar la posibilidad de una enfermedad oncologica para que no se

retrase su diagnostico.
Los sintomas mas frecuentes de estas enfermedades son:

e Anorexia

e Pérdida de peso

e Astenia

e Anemia sin causa aparente

e Dolor abdominal recurrente

e Fiebre prolongada sin causa demostrable
e Adenopatias palpables y no dolorosas
e Diarreas cronicas

e Hematuria

e Varicocele derecho o bilateral

e Nodulos subcutaneos

e Tinte ictérico de la piel

e Dolores 6seos o0 musculares

e Dificultad para la marcha

Las enfermedades oncoldgicas que afectan la edad pediatrica se caracterizan por
un crecimiento rapido y una diseminacion metastasica mayor a la que ocurre en los
pacientes adultos con estas enfermedades. Por otro lado, los tumores en la nifiez son
generalmente de origen embrionario, mientras que en la adultez predominan los de

origen epitelial. )

Los tumores abdominales malignos ocupan alrededor del 20% de todas las
neoplasias malignas de la infancia. Por lo general, son los familiares del paciente
quienes primero los detectan al encontrar una masa abdominal en el nifio al momento
del bafio y acuden a solicitar atencion médica. En otros casos, son detectados
incidentalmente por el personal sanitario a partir de exdmenes fisicos y

complementarios de rutina o por sospecha de otra enfermedad pedidtrica. ®)

En los recién nacidos, los tumores abdominales que predominan son quisticos y

mayormente benignos, los cuales se tratan de forma conservadora en la medida de lo
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posible, mediante cirugias minimamente invasivas o convencionales; a esta edad

siempre se trata de conservar la integridad de los tejidos mientras se pueda. ¥

Los tumores abdominales en los neonatos aparecen con mayor frecuencia en el
tracto urinario, casi siempre quisticos y asintomaticos. Se diagnostican en examenes de
rutina o mediante la ecografia de abdomen. Cabe mencionar que a esta edad pueden
aparecer también tumores mixtos o s6lidos malignos, pero en menor nimero y en estos

casos la conducta no es tan conservadora pues representan una urgencia relativa. @

Entre los tumores abdominales que aparecen en la edad pediatrica estan los
hepaticos, como el hepatoblastoma y el hepatocarcinoma, los de ovario, el
rabdomiosarcoma, los sarcomas, los tumores de apéndice cecal, los tumores de
pancreas; y los mas usuales son el neuroblastoma, el tumor de Wilms o nefroblastoma y

el linfoma no Hodking abdominal.

El neuroblastoma es un tumor maligno de origen embrionario que se produce
en el sistema nervioso simpatico o en los precursores de la cresta neural. Se localiza
fundamentalmente en la gldndula suprarrenal. Es un tumor frecuente en lactantes y
nifios pequefios menores de 4 afios. Predomina en la raza blanca y el sexo masculino.
Este tipo de tumor se disemina rapidamente por via hematdégena a higado, huesos y

médula 6sea.

Las manifestaciones clinicas del neuroblastoma son fundamentalmente presencia
de tumor abdominal palpable en flanco derecho o izquierdo, en region subcostal o
central; los bordes del tumor no estan bien definidos, es firme o nodular, indoloro, de

gran tamafio que en ocasiones ocupa todo abdomen pues cruza la linea media de este.
(5,6)

Los casos con neuroblastoma avanzado pueden presentar marcada distension
abdominal, ascitis, circulacion colateral y sindrome compartimental. Ademas, pueden
aparecer nodulos subcutaneos unicos o multiples y, si existe infiltracion metastasica
retrobulbar, equimosis periorbitaria (ojos de mapache) y proptosis. En algunos lactantes
pequefios, sin embargo, la Unica forma de presentacion de la enfermedad es una gran

hepatomegalia al inicio sin causa aparente. 7
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Tales manifestaciones clinicas ayudaran a los especialistas tratantes a realizar el
diagnostico de neuroblastoma, el cual se apoyard ademas en lo que arrojen los estudios

de laboratorio, de imagenes y de anatomia patologica.

En cuanto a los examenes de laboratorio que se indican para estos casos: la
biometria hematica muestra cifras bajas de hemoglobina (anemia), Ia
eritrosedimentacion estd acelerada; salen alteradas las pruebas de funcion hepéatica y
renal, el coagulograma, sobre todo si hay lesion hepdtica metastasica y la lamina

periférica, por presencia de células malignas. "*®

Los marcadores tumorales en sangre, por su parte, no solo orientan hacia el
diagnéstico de neuroblastoma ya que indican la presencia de esta enfermedad, sino que,
luego del tratamiento, se indican con valor prondstico en el seguimiento de los pacientes

para detectar recaidas o recidivas tumorales:®!?)
e LDH>500U/L
e Ferritina>350 ng/mL en lactantes y > 145 ng/mL en nifios mayores de lafio
e ENE (Eenolasa neuroespecifica) > 20 ng/mL
e Catecolaminas en sangre epinefrina y norepinefrina elevadas

e Metabolitos de las catecolaminas, acido homovanilico (HVA), y el acido

vanilmandélico (VMA) presentes en orina

Por otro lado, los examenes de imagenes como la radiografia de torax en vistas
anteroposterior y lateral resultan de gran utilidad para detectar metastasis y
complicaciones. La radiografia simple de abdomen anteroposterior y lateral muestra
generalmente radiopacidad por el tumor y la gran hepatomegalia que desplaza y

comprime el intestino contralateralmente. 'V

La ecografia abdominal es otro estudio eficaz para determinar la localizacion y
caracteristicas del tumor, las relaciones de este con el resto de los oOrganos
intrabdominales y la presencia de liquido libre en cavidad abdominal y de ganglios

metastasicos. (1%

Asimismo, la tomografia axial computarizada (TAC) y la resonancia magnética

nuclear (RMN) son estudios de alta precision y especificidad para el diagnostico de
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neuroblastoma. Estos posibilitan definir las caracteristicas del tumor, su localizacion,
su relacion con otros Organos y extension, asi como la presencia de liquido libre
intrabdominal, metéstasis y la presencia de trombos por infiltracion en la vena cava.
Estos datos permitiran realizar el estadiamiento del tumor y decidir la mejor opcioén

terapéutica para cada paciente.

Por otra parte, el survey 6seo y la gammagrafia con metayodobencilguanidina
son estudios de gran valor para detectar las metastasicas a nivel del hueso y poder

estadiar el tumor. ¥

Ademas, para confirmar el diagndstico de neuroblastoma e iniciar el tratamiento
especifico se debe realizar estudios histopatologicos e inmunohistoquimicos. Para ello,
se toma una muestra del tumor para biopsia, ya sea biopsia por puncién y aspiracién con
aguja fina (PAAF); biopsia con aguja gruesa (BAG) o trucut, biopsia video
laparoscopica o biopsia abierta. En caso de emplearse estas ultimas variantes, si existe
la posibilidad, debe tomarse muestras de ganglios lo cual permitird confirmar la

metéstasis ganglionar y estudiar mejor el tumor. 19

En los casos positivos de neuroblastoma, el resultado de la biopsia informara la
existencia de células tumorales redondas, pequefias y con nucleo hipercromatico con
poco citoplasma (neuroblastos), que se ubican en forma de nidos, con areas de necrosis
y calcificacion. También son tipicas las rosetas de Homer-Wright, compuestas de

neuroblastos. (!4

En los casos en los que el resultado de los estudios anatomopatoldgicos con
hematoxilina y eosina no sea concluyente, se debe recurrir a métodos
inmunohistoquimicos y de biologia molecular que faciliten realizar el diagndstico
diferencial con otras variantes de tumores y constatar el neuroblastoma. El estudio de
médula 6sea o medulograma, la biopsia de médula 6sea y de nodulos subcutaneos son
estudios que, ante la presencia de neuroblastoma, muestran alteraciones por infiltracion

metastasica de células malignas en estadios avanzados de la enfermedad. 119

Con el cuadro clinico de neuroblastoma y los resultados de los exdmenes
anteriormente mencionados se puede determinar el estadio de la enfermedad, lo cual

ayudara a planificar el tratamiento mas acertado. El Sistema Internacional de
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Estadificacion del Neuroblastoma (INSS, por sus siglas en inglés) define los siguientes

estadios prondsticos: 19

Estadio 1. La lesion tumoral se encuentra bien localizada y puede resecarse
completamente a nivel macroscopico; puede existir o no enfermedad residual
microscopica; los ganglios linfaticos caracteristicos del mismo lado son negativos de
células malignas; aunque los nddulos que se extraen con la pieza quirtirgica pueden

estar infiltrados. 19

Estadio 2A. La lesiéon tumoral esta localizada, pero la reseccion resulta
incompleta a nivel macroscopico; los ganglios linfaticos del mismo lado no estan

infiltrados. (1©

Estadio 2B. La lesion tumoral se encuentra localizada, y la reseccion
macroscopica puede resultar completa o incompleta; los ganglios linfaticos del mismo
lado son positivos para el tumor, mientras que los del lado opuesto son negativos a nivel

microscopico.

Estadio 3. La lesion tumoral ya no puede resecarse unilateralmente pues esta
infiltrada, sobrepasando la linea media (determinada por la columna vertebral); puede
que haya afectado ya los ganglios linfaticos regionales; o el tumor se encuentra
unilateralmente bien localizado, pero ya ha afectado los ganglios linfaticos del lado
opuesto; o el tumor se encuentra en la linea media y ya se ha extendido bilateralmente,

se ha infiltrado o ha afectado ganglios linfaticos y resulta irresecable.

Estadio 4. La lesion tumoral primaria se ha diseminado ya a los ganglios
linfaticos distantes, a los huesos, a la médula dsea, al higado, a la piel, o incluso a otros

o6rganos, exceptuando lo que se define para el estadio 4S. (19

Estadio 4S. La lesion tumoral se encuentra localizada, pero se ha diseminado de
forma limitada a la piel, el higado o a la médula 6sea. La afectacion medular es minima
(< 10% de células nucleadas totales malignas) segiin los resultados obtenidos en los
estudios por biopsia de hueso o por aspiracion de médula osea. Si la afectacion a la
médula 6sea es de mayor extension, se considera entonces enfermedad en estadio IV. Si
se realiza gammagrafia con metayodobencilguanidina los resultados deben ser negativos

para dicha enfermedad en la médula 6sea. 19
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El tratamiento del neuroblastoma dependera asi del estadio en que se encuentre

el tumor: 7

Estadio I: El tratamiento de eleccion es la cirugia abierta o videolaparoscopica.
Estadio II: Cirugia y quimioterapia postoperatoria

Estadios III 'y IV: Quimioterapia preoperatoria-cirugia-quimioterapia

postoperatoria y/o radioterapia
Estadio IVS: Quimioterapia con el esquema de Hayes y cirugia

Algunas de las drogas mas empleadas en el tratamiento son: la Ciclofosfamida,
Vincristina, Adriamicina, Etopdésido y Actinomicin, segun protocolos y a dosis

oncoldgicas bien establecidas. 17

El tumor de Wilms o nefroblastoma, por su parte, constituye el segundo tumor
abdominal maligno que aparece con mayor frecuencia en la edad preescolar,
generalmente en menores de 5 afios de ambos sexos. Se trata de un tumor de origen
renal, embrionario y de estirpe mesodérmica. En lo que se refiere a su etiologia, existe
la teoria de que este tumor se origina porque prolifera de manera anormal el blastema
metanéfrico (precede al tejido renal definitivo). Los nifios con este tipo de tumor renal

pueden presentar, ademas, anomalias del sistema urinario y otras congénitas complejas.
18)

Al inicio, el tumor de Wilms, al igual que el resto de los tumores abdominales
que se presentan en nifios, es asintomadtico; el paciente tiene buen estado general y
hemodindmico; se detecta casi siempre de forma incidental por los familiares del

paciente. 1®

En cuanto a las caracteristicas clinicas fundamentales de este tumor: se
encuentra un tumor Unico delimitado, que comprime y deforma el rifién; se palpa en
flanco derecho, izquierdo o bilateral; de superficie lisa, ovoidea, duro; puede ocupar un
hemiabdomen completo y llegar a la region inferior de la pelvis sobre todo en nifios

pequefios. ¥

El nefroblastoma puede causar dolor abdominal, nauseas o vomitos. En los casos
avanzados, y cuando el tumor tiene gran tamafio, aparece distension abdominal

marcada, anemia, orinas con sangre macroscopica y microscopica, circulacion colateral,
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fiebre, varicocele del lado afectado por la compresion del tumor y edema en miembros

inferiores. !9

Segun la estadificacion internacional para el tumor de Wilms se definen los

siguientes estadios: ¥

Estadio I: Tumor localizado exclusivamente en rifidon, totalmente resecado, con
capsula renal indemne, sin infiltracion a los vasos renales, ni presencia de tumor en los
limites de la reseccion o mas alla; no ha ocurrido ruptura del tumor antes de la

nefrectomia ni biopsia previa.

Estadio II: Tumor que se ha extendido ya fuera del rifion, que puede haber
alcanzado la céapsula renal, el seno renal, o los vasos renales al exterior del parénquima
renal, pero totalmente resecado, con biopsia anterior (excepto BAAF); ha ocurrido
derrame del tumor antes o mientras tuvo lugar la cirugia, limitado al flanco, sin que se
afecte la superficie peritoneal; no hay evidencia tumoral en la seccidén quirargica o fuera

de ella.

Estadio III: Tumor abdominal extenso desde que debuta; queda residuo tumoral
luego de intento quirurgico, aunque permanezca confinado al abdomen; existe
compromiso de ganglios linfaticos abdominales o de la pelvis y sus margenes; hay

implantes tumorales en la superficie peritoneal.
Estadio IV: Metastasis hematogenas a otras zonas del cuerpo

Estadio V: Tumor de Wilms bilateral al diagnostico, cada rifion debe

estadificarse de manera independiente.

Los examenes de laboratorio que se indican para nefroblastoma muestran
generalmente presencia de anemia, eritrosedimentacion acelerada; en los casos en los
que existe infiltracion tumoral hepatica puede haber alteraciones en las enzimas
hepéticas y del coagulograma; el perfil renal estara alterado y mostrara afectacion de la
funcion sobre todo en los casos avanzados; la lamina periférica saldra alterada y el valor

de la LDH elevado, por encima de 500 U/I. 29

Ademas, los examenes radiologicos como Rx de abdomen simple
anteroposterior y lateral permite observar radiopacidad del hemiabdomen afectado y

desplazamiento de asas intestinales al lado contralateral. Por otro lado, la radiografia de
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torax anteroposterior y lateral resulta util para detectar lesiones metastasicas a ese nivel.
@n

Otro estudio de gran valor que ayudard a definir la mejor conducta a tomar ante
este tipo de tumor es la ecografia abdominal. Es totalmente inocuo para el paciente y
posibilita detectar la localizacion del tumor, sus caracteristicas, su relacion con otros
organos, asi como la presencia de ganglios intraabdominales aumentados y lesiones
metastasicas. También, hace posible realizar BAAF y obtener la muestra para estudio

histologico del tumor. @V

Asimismo, la TAC de abdomen y la RMN son estudios de imagenes de alta
sensibilidad para detectar el tumor de Wilms, su compromiso con otros drganos,
presencia de liquido libre en cavidad, adenopatias infiltradas, metéstasis a otros érganos
y trombos en la vena cava. No obstante, es la biopsia para estudio histoldgico e

inmunohistoquimico el examen determinante para el diagndstico de nefroblastoma. !

El tumor de Wilms cuenta con tres opciones terapéuticas fundamentales: cirugia,
quimioterapia y radioterapia, segin el estadio de la enfermedad. El estadio I y II
requiere cirugia como tratamiento inicial para extirpar el tumor o realizar nefrectomia,
seguido de poliquimioterapia en el periodo postoperatorio. Ya los estadios Il y IV de la
enfermedad demandan comenzar con poliquimioterapia preoperatoria para lograr
reducir el tamafio del tumor, luego la cirugia, y en el postoperatorio, poliquimioterapia o

radioterapia. *?

Cuando el tumor afecta ambos rifiones, se debe evaluar el estado de cada rifién
por separado, su funcionamiento y la afectacion del parénquima renal por el tumor. En
estos casos se debe iniciar la poliquimioterapia preoperatoria para lograr la
citoreduccion; la técnica preferida es la nefrectomia parcial bilateral, nefrectomia total

del rifion mas comprometido y parcial del otro. ??

En otro orden de ideas, el linfoma no Hodgkin abdominal (LNH) es un tipo de
tumor caracterizado por proliferacion tumoral heterogénea linfoides malignas; es de alto
grado de malignidad, crece con rapidez y se disemina fundamentalmente a la médula
Osea y al sistema nervioso central. Este tipo de tumor representa alrededor del 10% de

todos los tipos de cancer en la nifiez. >
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Las manifestaciones clinicas de este tumor maligno abdominal, al inicio del
cuadro, se caracterizan por sintomas generales inespecificos tales como decaimiento,
falta de apetito, pérdida de peso, anemia, vomitos, dolor abdominal entre otros. En
algunos casos se presenta con un cuadro de invaginacion intestinal dado por dolor

abdominal a tipo célico, vomitos y enterorragia como principales sintomas. ¥

Para confirmar el diagnostico LNH se deben realizar estudios de laboratorio
tales como la biometria hematica, en la cual es posible encontrar cifras de hemoglobina
disminuida y eritrosedimentacion acelerada; el estudio de la coagulacidon sanguinea y las

enzimas hepaticas puede arrojar resultados normales, si no existe metastasis hepatica. >¥

Otros estudios que permiten confirmar el diagnostico, la presencia de metastasis
y otras complicaciones, asi como descartar otras afecciones son los imagenologicos: el
rayo X de abdomen simple Ap de pie y de torax Ap, la ecografia de mediastino y de
abdomen, la TAC y la RMN. ®»

Sin embargo, el estudio de eleccion para establecer el diagndstico certero de
LNH abdominal es la biopsia del tumor y de ganglios metastasicos; este examen puede
realizarse mediante BAAF, ya sea por via videolaparoscopica o por via abierta
convencional. Al obtenerse la muestra de tejido se expondra el diagnodstico histologico e
inmunohistoquimico de la misma. Los estudios de la médula ésea, tales como el
medulograma y la biopsia, se reservan para descartar infiltracion 6sea del tumor y para

definir el estadio y la terapéutica a emplear. >

En relacion con la terapéutica del LNH, debe tomarse en cuenta que este es un
tipo de tumor quimiosensible (responde bien al tratamiento con citostaticos) y
radiosensible (responde bien a la aplicacion de radiaciones) por lo cual son estas

terapéuticas las de eleccion por el alto grado de curacion que han mostrado.

La cirugia no es la primera linea de tratamiento en los pacientes con LNH
abdominal, solo se reserva para aquellos casos que presenten complicaciones tales como
perforacion del intestino, oclusion intestinal por el tumor, vélvulos o invaginacion

intestinal. (2627

Es importante sefialar que todo paciente en edad pediatrica con el diagnostico de
tumor abdominal maligno debe evaluarse integralmente por grupos multidisciplinarios

para decidir la mejor conducta y llevar un seguimiento prolongado con evaluaciones

Montjoy W., Ortiz T., German M., Bajana J.




AFECCIONES CLINICO-QUIRURGICAS FRECUENTES EN LA INFANCIA
CAP. 6. TUMORES ABDOMINALES EN LA INFANCIA ISBN: 978-987-82912-5-3

frecuentes y exdmenes complementarios que permitan detectar a tiempo la presencia de
complicaciones, recidivas o recaidas de la enfermedad. Resulta fundamental, ademas, el

apoyo psicoldgico especializado tanto al paciente como a la familia.
Conclusiones

Los resultados que se obtienen hoy en el campo de la oncologia pediatrica son
esperanzadores si se comparan con la elevada mortalidad que existia en décadas
anteriores debido a las entidades anteriormente descritas. Ha sido clave la evaluacion
multidisciplinaria de cada paciente por cirujanos pediatras, oncologos, radioterapeutas,
intensivistas entre otros especialistas para decidir la mejor conducta terapéutica
individual. Ademads, el descubrimiento y aplicacion de nuevos medicamentos
antineoplésicos y la combinacion de estos, la inmunoterapia, el uso de anticuerpos
monoclonales, las técnicas quirurgicas de minimo acceso, la cirugia robotica, asi como
la creacion de centros de atencidon oncoldgicos especializados, han mejorado la
supervivencia de los pacientes pediatricos. Sin embargo, la prevencion y el diagnostico
oportuno son los pilares determinantes en el pronostico de los pacientes con estas

afecciones.
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