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RESUMEN

Las neoplasias suponen la primera causa de muerte en
nifios mayores de 1 afio en paises desarrollados. La ciru-
gfa pedidtrica juega un importante papel terapéutico en
el cancer infantil a distintos niveles: extirpacién tumoral,
implantacién de accesos vasculares, manejo de metdstasis
y complicaciones.

La oncologfa pedidtrica es una especialidad muy dina-
mica con actualizaciones y cambios en protocolos constante-
mente. El objetivo de este articulo es la revisién actualizada
de los tumores sélidos mds frecuentes y con caracteristicas
especificas en relacion con la cirugfa pedidtrica: neuroblas-
toma, tumor de Wilms, hepatoblastoma, tumores ovaricos,
testiculares y de partes blandas.

El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas
comun en la infancia. Tanto el neuroblastoma como el tumor
de Wilms suelen presentarse como una masa abdominal
asintomadtica. La combinacién del grupo de riesgo, edad,
factores biol6gicos y resultados histol6gicos permite asignar
a cada paciente un estadio de riesgo con valor prondstico, y
establecer una estrategia terapéutica especifica en cada caso
de neuroblastoma.

El nefroblastoma o tumor de Wilms es el tumor renal
maligno mds frecuente en nifios. En nuestro medio el nuevo
protocolo establecido por la SIOP se conoce como UMBRE-
LLA que se basa en la quimioterapia preoperatoria con el
objetivo de reducir masa tumoral seguido de cirugfa.

En los casos de hepatoblastoma es importante la clasifica-
cién PRETEXT (Pretreatment Extent of Disease) porque define
la extensién de parénquima hepético afectada y enfermedad
extrahepética dando informacién sobre la resecabilidad del
tumor y su respuesta a la quimioterapia.

Ante una masa de tejido blando debe plantearse en
primer lugar que se trate de procesos reactivos y tumores
benignos, los tumores malignos de partes blandas son raros.
Dentro de estos, el rabdomiosarcoma se caracteriza por su
buena respuesta a quimioterapia, por lo que estd en desuso
la cirugfa con resecciones agresivas o mutilantes.

Respecto a los tumores gonadales en la infancia, a dife-
rencia de los adultos, predominan los germinales, en con-
creto el teratoma. La cirugia tiende a ser conservadora para
respetar la fertilidad futura.

En las dltimas décadas, los avances en tratamientos onco-
16gicos han logrado un aumento de la supervivencia en la
mayoria de tumores infantiles, en parte gracias al enfoque
multidisciplinar necesario desde el diagndstico de cada caso.

Palabras clave: Neuroblastoma; Tumor de Wilms; Nefro-
blastoma; Hepatoblastoma; Rabdomiosarcoma; Tumor ové-
rico, Tumor testicular.

ABSTRACT

Malignant neoplasms constitute the first cause of death in
children over 1 year of age in developed countries. Pediatric
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surgery plays an important therapeutic role in childhood
cancer on different sides: removing tumors, placing vascular
access devices, metastasis management and complications.

Pediatric oncology is a dinamyc specialty with constant
updates and changes in protocols. The principal aim of this
report is an updated review of more common solid tumors
and their specific surgical aspects: neuroblastoma, Wilms’
tumor, hepatoblastoma, ovarian tumor, testicular tumor and
rhabdomyosarcoma.

Neuroblastoma is the most common extracranial solid
tumor in chidhood. Wilms’ tumor and neuroblastoma usua-
lly appears as an asyntomatic abdominal mass. The risk
group, age, biological factors and histologic analysis allow
to assign a risk stage to each patient, that has prognostic
value and determines the specific treatment for each case
of neuroblastoma.

Nephroblastoma or Wilms’ tumor is the most frequent
malignant kidney tumor in children. UMBRELLA is the new
protocol of SIOP based on preoperative chemotherapy to
reduce the size of the tumor and surgery after.

The classification PRETEXT (Pretreatment Extent of Disea-
se) is important in cases of hepatoblastoma because defines
the extent of hepatic infiltrated parenchyma, so we can know
about its resectability and the response to chemotherapy.

A soft-tissue mass is probably a reactive process or a
benign tumor, since malignant soft-tissue tumors are rare.
Rhabdomyosarcoma has a good response to chemotherapy, so
wide resections and radical surgery are not current techniques.

With regard to gonadal tumors in childhood, unlike
adults, germ tumors predominate, in particular teratoma.
Sparing surgery is the current treatment to preserve future
fertility.

Over the last several decades, the advances in cancer
treatment have achieved an increased survival in most of
childhood tumors, thanks to multidisciplinary approach
from diagnosis.

Key words: Neuroblastoma; Wilms’ tumor; Nephro-
blastoma; Hepatoblastoma; Rhabdomyosarcoma; Ovarian
tumor; Testicular tumor.

INTRODUCCION

Las neoplasias suponen la primera causa de muerte en
nifios mayores de 1 afio en paises desarrollados. En Espafia
el Registro Infantil de Tumores Infantiles (RETI-SEHOP)
se encarga de registrar todos los casos desde la década de
1980. Asf conocemos la incidencia nacional global de tumores
pedidtricos y sabemos que es similar a la europea, regis-
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TABLAL ~ CLASIFICACION INTERNACIONAL DE CANCER INFANTIL
(ICCC-3).
Tasa de
incidencia
bruta (casos
Grupo por millon
diagndstico de nifios)
I Leucemias, enfermedades mielopro- 46,3
liferativas y mielodispldsicas
I Linfomas y neoplasias 20,1
reticuloendoteliales
I SNC y misceldnea de neoplasias 35,4
intracraneales e intraespinales
v Neuroblastoma y otros tumores de 13,1
células nerviosas periféricas
A% Retinoblastoma 49
VI Tumores renales 78
Vil Tumores hepéticos 2,1
VIII Tumores 6seos malignos 9,0
IX Sarcomas de tejidos blandos y otros 9,3
extradseos
X Tumores de células germinales, 52
tumores trofobldsticos y neoplasias
gonadales
XI Melanomas malignos y otras 3,2
neoplasias epiteliales malignas
XII Otras neoplasias malignas y no 0,2

especificadas

trdndose entre los afios 2000 y 2015 una tasa cruda de 156,4
casos por millén de nifios. Los tumores mds frecuentes son
las leucemias y linfomas seguidos de los tumores del siste-
ma nervioso central y el neuroblastoma. Las mejoras en la
asistencia sanitaria y los avances de la oncologfa pedidtrica
han conseguido un aumento progresivo de la supervivencia
de todos los tumores desde que se realizan registros.

La cirugfa pediétrica juega un importante papel tera-
péutico en el cancer infantil a distintos niveles: extirpaciéon
tumoral, implantacion de accesos vasculares, manejo de
metdstasis y complicaciones.

La gran diversidad de tumores y el desarrollo de su cono-
cimiento implica que su clasificacion haya experimentado
cambios periédicos, actualmente para poder unificarse estu-
dios a nivel mundial se utiliza el ICCC-3 (Tabla I).

En esta revision nos referiremos a aquellos tumores mas
relacionados con la cirugfa pedidtrica y con caracteristicas
especificas en edad pedidtrica.



NEUROBLASTOMA

El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas
comun en la infancia. El 90% se diagnostican en menores
de 5 afios. El término neuroblastoma define un espectro de
tumores neurobldsticos que proceden de células ganglionares
del sistema nervioso simpdtico. Tiene un comportamiento
clinico muy heterogéneo debido a su diversidad histolégica
desde una regresion espontdnea y tumores benignos a tumo-
res metastdsicos muy agresivos. El tumor primario puede
surgir en distintas localizaciones, las glandulas suprarrenales
es el lugar primario mds frecuente, seguido del érgano de
Zuckerland en la pelvis. Las metdstasis se producen por via
hematoldgica y linfatica a médula ésea, hueso, higado y piel.

Presenta cierta disposicion genética encontrandose que
el 1-2% de los pacientes tienen antecedentes familiares, sobre
todo en lactantes y en los casos de neuroblastoma prima-
rio multifocal. Actualmente se han identificado mutaciones
especificas relacionadas (gen ALK, PHOX2B, locus 1p36 y
11q14-23).

Se ha observado una frecuencia mayor en pacientes con
neurofibromatosis y sindrome de Beckwith-Wiedeman.

Clinica

La presentacién del neuroblastoma mds frecuente es el
hallazgo de una masa abdominal asintomética, el resto de
signos y sintomas suelen estar derivados del efecto de masa
tumoral (dolor abdominal, estrefiimiento, obstruccion intes-
tinal, distensién abdominal con compromiso respiratorio,
paralisis por compresién de la médula espinal, sindrome de
Horner por afectacién del ganglio estrellado) y las metésta-
sis (proptosis y equimosis periorbitaria “ojos de mapache”,
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Figura 1. RM de neuroblasto-
ma suprarrenal izquierdo. A)
Corte coronal. B) Corte trans-
versal.

dolor 6seo, pancitopenia, nédulos subcutdneos azulados).

Ademas, se han descrito sindromes paraneopldsicos:

¢ Secreci6n de péptido intestinal vasoactivo (VIP) que pro-
voca una diarrea acuosa intratable que solo se resuelve
con la reseccién tumoral.

¢ Sindrome opsocerebelomioclénico de origen autoinmu-
ne.

* Secrecién de catecolaminas o renina por infiltracién de
vasos renales que produce cuadros de taquicardia, rubor
facial e hipertensi6n arterial.

Diagnéstico
Ante la sospecha de neuroblastoma los estudios a rea-

lizar son:

1. Pruebas de imagen. La ecograffa es muy sensible para los
tumores abdominales, pero la TC y RM valoran mejor el
volumen tumoral y, en especial, la TC muestra las relacio-
nes entre tumor y grandes vasos y la RM la infiltracién
del canal medular (Fig. 1).

2. Gammagraffa dsea con metayodobencilguanina (MIBG),
en casos negativos se puede usar tecnecio-99m.

3. Analitica completa con iones, ferritina, LDH, enolasa
neuroespecifica y coagulacion.

4. Catecolaminas en orina y sus metabolitos.

5. Biopsia de la masa mediante laparotomfa, laparoscopia
0 aguja gruesa.

6. Biopsia y aspirado de la médula 6sea.

Los criterios consensuados para establecer un diagnds-
tico de neuroblastoma son:

¢ Diagnéstico anatomopatolégico del tejido tumoral,
aumento de catecolaminas séricas o en orina o sus meta-
bolitos.
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TABLA II.  SISTEMA DE ESTADIAJE DE NEUROBLASTOMA TABLA III. SISTEMA DE ESTADIAJE DEL GRUPO RIESGO DE
INTERNACIONAL (INSS). NEUROBLASTOMA INTERNACIONAL (INRGSS).
Estadio Estadio
1 Tumor localizado con reseccién completa y ganglios L1  Tumor localizado sin FRDIs
negativos

2A  Tumor localizado con reseccién incompleta y
ganglios negativos

2B Tumor unilateral con reseccién completa o
incompleta con ganglios positivos ipsilaterales

L2 Tumor locorregional con 1 0 méds FRDIs

M Enfermedad diseminada al diagnéstico

MS  Tumor en < 18 meses con metdstasis a piel, higado o
médula 6sea sin afectacién cortical

3 * Tumor irresecable que atraviesa la linea media
con/sin ganglios afectados
¢ Tumor localizado que no sobrepasa linea media
con afectacién ganglios contralaterales
e Tumor en la linea media con afectacién linfdtica
bilateral

4 Tumor con metdstasis en ganglios linfaticos, 6rganos
o médula dsea

4S Tumor en < 1 afio con metdstasis limitadas a piel,
higado y /o médula ésea

¢ Infiltracién de la médula 6sea por células tumorales y
aumento de catecolaminas urinarias.

La histologia del neuroblastoma se caracteriza por células
pequenias, redondas y azules. Se observan 3 patrones: neuro-
blastoma tipico, ganglioneuroma y ganglioneuroblastoma.

En la clasificacién y prondstico tiene mucha importancia
el andlisis molecular, asi se conocen como marcadores bio-
légicos: amplificacion del N-myc, ploidia, delecién 11q,1p
0 14q y ganancia 17q.

Estadificacion
Para una clasificacion diagndstica se lleg a un consenso
entre Estados Unidos, Europa y Jap6n, se cre6 el Internatio-
nal Neuroblastoma Stanging System (INSS, 1988). Estd sujeto
a subjetividad del cirujano y solo puede ser postquirtirgico
(Tabla II).
Dadas estas limitaciones, en la actualidad se ha desa-
rrollado un nuevo sistema de estadificacién preoperatoria
(Tabla III) baséndose en factores de riesgo definidos por
imagen (FRDIs):
¢ Extensién tumoral ipsilateral a 2 compartimentos cor-
porales (cuello-térax, térax-abdomen, abdomen-pelvis).
* Infiltracién de érganos o estructuras adyacentes: peri-
cardio, diafragma, rifién, bloque duodenopancredtico,
mesenterio.

* Atrapamiento de vasos sanguineos mayores: arteria ver-
tebral, yugular interna, vasos subclavios, arteria carétida,
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aorta, vena cava, vasos tordcicos mayores, ramas de la
arteria mesentérica superior y sus raices, eje celfaco y
vasos ilfacos.

¢ Compresién de la trdquea o bronquios principales.

* Extension a la base del crdneo.

* Afectacién de raices del plexo braquial.

e Infiltracién de la porta y/ o ligamento hepatoduodenal.

e Infiltracién de la unién costovertebral entre T9 y T12.

* Tumor pélvico que cruza el orificio cidtico.

¢ Tumor que invade el pediculo renal.

o Extensién tumoral intraespinal de tal forma que més
de un tercio del canal espinal se encuentra invadido, el
espacio leptomeningeo ha desaparecido o la sefial de la
médula espinal en la RM es anémala.

La combinacién del INRGSS, edad, factores biolégicos

y resultados histologicos permite asignar a cada paciente

un estadio de riesgo con valor prondstico y que permite

establecer una estrategia terapéutica especifica (Tabla IV).

Tratamiento

Los tipos de tratamiento usados en el neuroblastoma
incluyen cirugfa, quimioterapia y radioterapia, mds modi-
ficadores de la respuesta bioldgica y/o inmunoterapia. La
utilizacién de cada uno de ellos y su mayor o menor inten-
sidad van a depender del grupo de riesgo al que se asigne el
paciente segtin los factores definidos en la tabla IV. En lineas
generales el tratamiento se basa en las siguientes premisas:
¢ Riesgo bajo, observacién o reseccién quirtirgica.

* Riesgo intermedio, quimioterapia prequirtirgica y resec-
cién quirdrgica.

¢ Riesgo alto, tratamiento intensivo con quimioterapia,
cirugfa, radioterapia, mielosupresores y trasplante de
células madre, isotrenoina e inmunoterapia.

La supervivencia libre de enfermedad a 5 afios del diag-
néstico viene definida también por el grupo de riesgo asig-
nado: muy bajo: > 85%; bajo: 75-85%; intermedio: 50-75%;
alto: < 50%.
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TABLA IV. ESQUEMA CLASIFICACION PRETRATAMIENTO DEL GRUPO DE RIESGO DE NEUROBLASTOMA INTERNACIONAL (INRG).

Estadio INRG Edad (meses) Histologia Grado diferenciacion N-myc 11q Ploidia Grupo riesgo pretratamiento
GN maduro .
L1/12 GNB entremezclado A Muy bajo
Cualquiera, excepto NA B Muy bajo
L1 GN maduro o GNB
entremezclado Amp K Alto
Cualquiera excepto No D Bajo
<18 GN maduro o GNB NA
entremezclado St G Intermedio
No E Bajo
L2 Diferenciado NA 5
{
~18 GNB nodular; H Intermedio
- neuroblastoma Pobremente NA
diferenciado/
indiferenciado Amp N Alto
<18 NA >2n FBajo
<12 NA 2n  IIntermedio
M 12-18 NA 2n ] Intermedio
<18 Amp O Alto
>18 P Alto
No C Muy bajo
NA
MS <18 Si Q Alto
Amp R Alto

GN: ganglioneuroma; GNB: ganglioneuroblastoma; NA: no amplificado; Amp: amplificado; > 2n: hiperploidia; 2n: diploidia.

TUMOR DE WILMS

El nefroblastoma o tumor de Wilms es el tumor renal
maligno mds frecuente en la infancia, diagnosticdndose en
mas del 80% de los casos antes de los 5 afios. Es una neopla-
sia embrionaria con componentes blastemales, estromales
y epiteliales. Se ha relacionado con anomalias congénitas
y sindromes como la aniridia, hemihipertrofia, sindrome
WARG, Denys-Drash, Frasier o Beckwith-Wiedemann. Ade-
mas, el 5-10% de los casos son bilaterales o multicéntricos y
hasta el 2% presentan antecedentes familiares. El gen mds
importante es el que lleva su propio nombre WT1 localizado
en el cromosoma 11p13, posteriormente se han identificado
el gen WT2 (11p15) y WTX.

Clinica

La presentacién mds frecuente es una masa abdominal
palpable e indolora. Los sintomas que puede presentar el
nifio son anorexia, astenia, vémitos, distension o dolor abdo-
minal, hematuria, fiebre e hipertension.

Diagnéstico

El estudio inicial suele ser la ecograffa abdominal con
estudio Doppler color para determinar afectacién vascular y
trombos. La TC y RM aportardn datos de extensién y valoran
el rifion contralateral, ganglios y metdstasis (Fig. 2). Segtn el
protocolo de cada centro se incluye la radiografia de térax
para metdstasis pulmonares o TC tordcica.

Los andlisis de laboratorio deben incluir hemograma
completo con creatinina, determinaciones de funcién hepé-
tica y coagulacion. El diagndstico es anatomopatoldgico tras
biopsia o reseccién quirtrgica.

El diagndstico diferencial se realiza con el neuroblas-
toma y otros tumores renales como el sarcoma de células
claras, nefroma mesobldstico, tumor rabdoide o carcinoma
de células renales.

Estadificacion

Se basa en factores clinicos y biolégicos para estratificar
los grupos de riesgo. El marcador prondstico més importante
es la histologia (Tabla V). La anaplasia se asocia a mayor

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 45



Oncologia quirdrgica pediatrica

Figura 2. Tumor de Wilms.

resistencia a la quimioterapia, pero no es un marcador de
agresividad tumoral. Un gran tamafio tumoral y la edad
mayor de 2 afios son factores de mal pronéstico.

Tratamiento

El tratamiento del tumor de Wilms se basa en quimiote-
rapia asociada a cirugfa con o sin radioterapia. Existen dos
protocolos el SIOP (Sociedad Internacional de Oncologia
Pediétrica) en Europa basado en quimioterapia preopera-
toria con el objetivo de reducir masa tumoral y el NWTSG
(National Wilms’” Tumor Study Group) en Estados Unidos que
indica una nefrectomia inmediata para asegurar el diagnds-
tico histoldgico y estadiaje precisos.

En nuestro medio el nuevo protocolo establecido por la
SIOP se conoce como UMBRELLA.

El prondstico actual en nifios menores de 2 afios sin ana-
plasia en estadios iniciales es bueno con supervivencia cerca
del 90% a los 5 afios. En casos no resecables con tratamiento
de quimioterapia, cirugfa y radioterapia pueden alcanzar el
50% y los tumores bilaterales entre el 60-85%.

HEPATOBLASTOMA

El hepatoblastoma es el tumor hepatico maligno mds
frecuente en la infancia, representa el 1% del cancer en pedia-
tria. La mayoria se diagnostican antes de los 2 afios de edad
y son raros a partir de los 5 afios. Se ha asociado a algunos
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TABLA V.  SISTEMA DE ESTADIAJE DE TUMOR DE WILMS (CHILDREN'S
ONCOLOGY GROUP).

Estadio

| Tumor limitado al rifién y completamente resecado

I Tumor que excede al rifién, pero completamente
resecado

I Tumor residual limitado al abdomen sin
diseminacién hematégena, ganglios linfaticos (+),
ruptura local, biopsia previa

v Tumor con metéstasis hematdgenas a distancia
(pulmén, hueso, cerebro, etc.)

\ Tumor bilateral sincrénico

sindromes como Beckwith-Wiedemann, adenomatosis poli-
poidea familiar, hemihipertrofia, trisomia 18 y 21, ademés de
con la prematuridad y el bajo peso al nacimiento.

Clinica

Distensiéon abdominal o masa asintomadtica. Puede apa-
recer anorexia, fatiga y pérdida de peso. Puede complicarse
con un cuadro de abdomen agudo debido a ruptura tumoral.
Disemina a los pulmones, pero es rara la extensién a ganglios
linféticos locales.

Diagnéstico

Ante la sospecha de hepatoblastoma es obligado rea-
lizar un perfil hepdtico bioquimico completo, hemograma
y niveles de alfa-fetoproteina sérica (AFP) que suele estar
elevada, pero no es patognomonica.

Las pruebas de imagen pueden ser TC o RM, siendo 1til
también la angioRM con gadolinio.

El diagnéstico definitivo es anatomopatolégico mediante
biopsia tumoral que puede realizarse de forma percutanea,
cirugfa abierta o laparoscépica.

Estadificacion

La clasificacion PRETEXT define la extensién de parén-
quima hepadtico afectada y enfermedad extrahepética dando
informacién sobre la resecabilidad del tumor y su respuesta
a la quimioterapia (Fig. 3 y Tabla VI).

Se consideran tumores de bajo riesgo PRETEXT I-Ill y de
alto riesgo PRETEXT IV y metastésico. Se han creado drboles
de estratificacién del riesgo que consideran los niveles de
AFP. La clasificacién postoperatoria se denomina POSTEXT
(Tabla VII).

Se conocen principalmente dos tipos histolégicos: los
tumores epiteliales y tumores mixtos; dentro de los cudles
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Figura 3. Clasificacion preoperatoria del hepatoblastoma PRETEXT.
PD: posterior derecho; AD: anterior derecho; MI: medial izquierdo;
LI: lateral izquierdo.

se han descrito varios subtipos, a destacar el fetal por su
mayor supervivencia y el tumor indiferenciado de células
pequefias por su peor prondstico.

Tratamiento

El tratamiento del hepatoblastoma gracias a importan-
tes avances quirtrgicos, quimioterdpicos y el conocimiento
progresivo de factores de riesgo ha conseguido elevar las
cifras de supervivencia hasta el 90%.

La cirugfa al diagndstico estd indicada en tumores PRE-
TEXT I o II con margenes venosos libres radiolégicamente.
La quimioterapia primero y cirugfa diferida para tumores
PRETEXT III y/ o POSTEXT [, II o I1I sin invasién de gran-
des vasos (V-P-). La quimioterapia cuenta como agentes
principales con el cisplatino, vincristina y 5-fluorouracilo o
doxorubicina. Teniendo especial relevancia la ototoxicidad
del cisplatino. Los casos PRETEXT IV y /o POSTEXT III, IV
deben remitirse a un centro de trasplante hepatico. La tnica
contraindicacién para el THO (trasplante hepatico ortotépi-
o) es enfermedad metastdsica a distancia.

En los casos de hemorragia por ruptura tumoral se puede
considerar la embolizacién arterial y reseccién parcial con
el fin de estabilizar al paciente.
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TABLA VI. NOMENCLATURA DEL HEPATOBLASTOMA: COMPROMISO
TUMORAL.

M Metéstasis

V  Compromiso venas V0 tumor dentro de 1 cm
hepéticas

V1 tumor en contacto con la vena

V2 tumor comprime o distorsiona vena

V3 tumor dentro de la vena o trombo
tumoral

P Compromiso vena PO Tumor dentro de 1 cm

porta

P1 Tumor en contacto con la vena

P2 Tumor comprime o distorsiona vena

P3 Tumor dentro de la vena,
rodedndola o trombo

C Compromiso del
16bulo caudado

F Tumor multifocal

R Ruptura tumoral
previa al diagndstico

TABLA VII. CLASIFICACION POSTOPERATORIA DE LA EXTENSION DEL
HEPATOBLASTOMA POSTEXT.

Estadio Caracteristica

I Limitado al higado y resecado totalmente en cirugia

I Limitado al higado, pero compromiso microscépico
de los bordes

Il Irresecable o compromiso macroscépico residual o
ganglios (+)

v Presencia de metdstasis

Pronéstico

La supervivencia a 5 afios de los tumores estadio I de
histologia fetal alcanza casi el 100% con reseccion quirtirgica
tnicamente. En casos irresecables al diagnéstico la quimio-
terapia puede reducir para resecarlos el 75% de los casos y
obtenerse una supervivencia del 60-65%. El hepatoblastoma
metastdsico presenta una supervivencia a los 3 y 5 afios que
oscila del 20 al 60%.

TUMORES DE PARTES BLANDAS

Ante una masa de tejido blando debe plantearse en
primer lugar que se trate de procesos reactivos y tumores
benignos, los tumores malignos de este tipo son raros.
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TasBLA VIII. CrastricaciON WHO TUMORES PARTES BLANDAS.

Benignos Intermedios Malignos
Tumores Lipoma Tumor lipomatoso atfpico Liposarcomas: mixoide, pleomérfico,
adipociticos Lipomatosis Liposarcoma bien mixto, desdiferenciado

Lipoblastoma diferenciado

Lipoblastomatosis
Tumores Fascitis nodular Fibromatosis superficial Fibrosarcoma adulto
miofibrobldsticos ~ Hamartoma fibroso desmoide Mixofibrosarcoma

Miofibroma/miofibromatosis, etc. Lipofibromatosis Sarcoma fibromixoide bajo grado

Fibrosarcoma esclerosante epitelioide

Tumores Tumor células gigantes vaina tendinosa Tumor fibrohistiocitico Histiocitoma maligno fibroso/sarcoma
fibrohistiociticos Tumor difuso células gigantes plexiforme indiferenciado pleomérfico

Histiocitoma fibroso benigno

Tumores misculo  Leiomioma profundo Leiomiosarcoma
liso Angioleiomioma
Tumores miisculo ~ Rabdomioma adulto/fetal / genital Rabdomiosarcoma
esquelético embrionario/alveolar/ pleomdérfico
Tumores vasculares Hemangioma Hemangioendotelioma Hemangioendotelioma epitelioide
Angiomatosis kaposiforme Angiosarcoma
Linfangioma
Tumores periciticos Glomus y variantes
Miopericitoma
Tumores Condromas Condrosarcoma mesenquimal
condrodseos Osteosarcoma extraesquelético
Tumores Mixoma intramuscular Histiocitoma fibroso Sarcoma sinovial
diferenciacién Tumor pelomérfico hialinizante angiomatoide Sarcoma epitelioide
incierta Tumor fibromixoide Sarcoma alveolar partes blandas
osificante Sarcoma células claras
Paracordoma Condrosarcoma

Tumor neuroectodérmico primitivo
Sarcoma de Ewing extraesquelético
Neoplasias diferenciacién perivascular

Las técnicas de imagen a realizar son la ecografia y RM.
La biopsia puede ser excisional en lesiones pequefias,
superficiales y con caracteristicas especificas en las pruebas
de imagen realizadas previamente; o incisional si son tumo-
raciones grandes o proximas a estructuras vasculonerviosas.
Existe una amplia clasificacién de World Health Organi-
zation (Tabla VIII), aunque en ocasiones para simplificar se
pueden dividir en rabdomiosarcoma y no-rabdomiosarcoma.

Rabdomiosarcoma
Se caracteriza por su buena respuesta a quimioterapia,
por lo que estd en desuso la cirugia con resecciones agresivas
o mutilantes. Se divide en tres grupos de riesgo:
* Bajo riesgo:
— Rabdomiosarcoma embrionario con localizacién favo-
rable: cabeza y cuello, no parameningeo, genitourina-
rio excepto vejiga y prostata.
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- Rabdomiosarcoma embrionario con localizacién no
favorable: vejiga, prostata, extremidades, térax, abdo-
men y parameningeos.

* Riesgo intermedio:

— Rabdomiosarcoma alveolar o indiferenciado localizados.

- Rabdomiosarcoma embrionario con tumor residual
postquirdrgico.

— Rabdomiosarcoma embrionario metastdsico en nifios
menores de 10 afios.

* Alto riesgo:

— Rabdomiosarcoma embrionario metastésico en mayo-
res de 10 afios.

— Rabdomiosarcoma alveolar o indiferenciado metasta-
sico en menores de 21 afios.

Especial interés en el campo de la urologfa pedidtrica

tienen los rabdomiosarcomas genitourinarios (15-20%). Pre-
sentan 2 picos de incidencia, antes de los 2 afios de edad y



en la adolescencia. El tipo mds frecuente es el embrionario

que incluye los subtipos botrioide y variedad polipoide

de vejiga o vagina. El segundo en frecuencia es el rabdo-
miosarcoma alveolar con peor prondstico por su mayor
recurrencia local.

Tienen cierta susceptibilidad a padecer este tipo de tumo-

res los pacientes con sindrome de Li-Fraumeni, Costello o

neurofibromatosis tipo 1.

* Rabdomiosarcoma de vejiga y prostata: los sintomas
incluyen aumento de frecuencia miccional, obstruccién
urinaria y hematuria. En el estudio de extensién debe
realizarse TC tordcica y biopsia de médula 6sea. Suele
metastatizar al pulmén. El tamafio > 5 cm se considera
factor de mal prondstico. La cistoscopia puede confirmar
el diagndstico y facilitar la biopsia. El tratamiento esta
enfocado a preservar la vejiga. Se recomienda quimio-
terapia prequirtirgica, excepto aquellos casos favorables
que son susceptibles de cistectomia parcial al diagnds-
tico. La radioterapia prequirtirgica puede afectar a la
posterior funcién vesical, por lo que en la actualidad se
seleccionan los casos para esta terapia segtin la respuesta
a quimioterapia y factores de riesgo.

* Rabdomiosarcoma paratesticular (7-10%): se presenta
como una masa escrotal indolora unilateral y a diferen-
cia del resto, entre el 60-80% se encuentran en estadio
I al diagnéstico y el 90% son de tipo embrionario con
buen prondstico. El estudio de extensién incluye TC
abdominal para valorar ganglios retroperitoneales. El
tratamiento es la orquiectomia radical via inguinal. El
protocolo COG recomienda en nifios mayores de 10
afios linfadenectomia retroperitoneal ipsilateral. Si los
ganglios son positivos estd indicada quimioterapia y
radioterapia.

* Rabdomiosarcoma vaginal y uterino: se diagnostica a
partir de un sangrado vaginal o masa en vagina o abdo-
men. Suelen ser embrionarios o botrioides con excelente
prondstico. Actualmente, el primer tratamiento es la qui-
mioterapia tras la que se realizan biopsias y si persiste
enfermedad tumoral se planteard vaginectomia parcial
o con histerectomfa dependiendo de cada caso.

TUMORES GONADALES

Las génadas en ambos sexos comparten el mismo origen
embriolégico y se forman a partir de dos tipos de células
diferentes: somadticas y germinales. La estirpe de células
somdticas se diferencia en las células de los cordones sexua-
les (células de Sertoli en el testiculo y granulosas en el ovario)

I. CARRILLO ARROYO Y COLS.

y en las células del estroma gonadal (células intersticiales
de Leydig y sus homdlogas en el ovario las tecales e inters-
ticiales). Por otro lado, las células germinales se diferen-
cian en gametos masculinos y femeninos (espermatozoides
y 6vulos). Ambas progenies, somdtica y germinal, tienen
potencial tumoral de modo que se pueden encontrar tumores
homélogos en ambos sexos.

Tumores germinales

Las células germinales son pluripotenciales y pueden
migrar produciendo tumores en el drea sacrococcigea (40%),
en el ovario (30%) y en el testiculo (10%). Su incidencia
depende de la edad, en menores de 3 afios el tumor mds
frecuente es el teratoma sacrococcigeo aunque puede estar
asociado a focos de tumor del seno endodérmico. En cam-
bio, a partir de los 12 afios es mds frecuente su localizacién
gonadal con componente mixto de carcinoma embrionario
o coriocarcinoma. Por sexos también se da una distribucién
distinta segun la edad ya que hasta los 14 afios la relacién
nifios:nifias es 1:4, pero por encima de dicha edad se invierte
a2l

Los tumores de células germinales son un grupo hetero-
géneo en el que se incluyen: teratoma maduro e inmaduro,
gonadoblastoma, tumor del seno endodérmico, coriocarci-
noma, carcinoma embrionario, germinoma, disgerminoma,
seminoma y tumores mixtos. El grado de malignidad depen-
de del nivel de diferenciacién de la estirpe celular que forma
el tumor, pero en un mismo tumor pueden coexistir varias
estirpes celulares y en ese caso el pronéstico de la lesién
dependera de la estirpe con mayor malignidad.

Tumores ovaricos

Los tumores ovdricos son poco frecuentes en la infancia.
Las lesiones ovdricas se dividen en entidades no neopldsicas
(quistes foliculares, quistes del cuerpo liiteo, paraovdricos y
endometriosis) y neopldsicas. Los quistes funcionales son las
lesiones mds comunes en nifias y adolescentes. Los tumo-
res ovdricos malignos representan el 1% del cancer infantil.
Ante una masa ovdrica se estima que el 10 % de los casos
serdn malignos. La incidencia aumenta con la edad, pero los
tumores malignos son més frecuentes antes de la menarquia.
Algunos cuadros se relacionan con patologfa ovdrica tumoral
como los sindromes de Peutz-Jeghers, Maffuci, Chediak-
Higashi o la enfermedad de Ollier.

Clinica

El dolor abdominal es la forma de aparicién mas comtin
y se debe a la torsién ovdrica, rotura o sangrado del tumor;
también pueden ser asintométicos y tratarse de un hallaz-
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go casual. A veces, se presentan como una masa palpable,
distensién abdominal o alteraciones endocrinas (pubertad
precoz, virilizacién). Otros sintomas inespecificos pueden
ser anorexia, nduseas, vomitos y urgencia miccional.

TaBLA IX. CLASIFICACION HISTOLOGICA DE LOS TUMORES

Diagndstico

Marcadores tumorales:

- Alfa-fetoproteina (AFP). Se eleva en tumores del seno
endodérmico porque es un tumor derivado del saco
vitelino que es productor de esta glicoproteina, ademds
la AFP se encuentra alta en el hepatoblastoma, car-
cinoma hepatocelular y teratocarcinoma. Los niveles
normales de AFP dependen de la edad del paciente y
estd significativamente elevada en prematuros y neo-
natos.

— Fraccion beta de la gonadotropina coriénica humana
(beta-hCG). Aparece elevada en tumores de células
germinales, en el seminoma, disgerminoma, coriocar-
cinoma y carcinoma embrionario. Se considera elevada
por encima de 1 mg/ml.

— Lactato deshidrogenasa (LDH). Es un marcador ines-
pecifico que se produce por el recambio celular acele-
rado.

— Antigeno del cdncer 125 (CA 125) es el biomarcador
mads importante en el cdncer de ovario epitelial, pero
con baja especificidad y sensibilidad para detectar
tumores en estadios tempranos.

Los marcadores tumorales se utilizan en el seguimiento

y en ocasiones su positividad precede al diagnéstico por

imagen o a la clinica.

En los casos de pubertad precoz es ttil realizar el estudio

de los niveles de hormonas FSH, LH y TSH.

Pruebas de imagen:

- Ecografia, serd la primera prueba a realizar ya que
identifica si es un tumor simple/complejo, sélido/
quistico, unilateral /bilateral y si existe liquido libre.
Una masa ovadrica sélida se considerard maligna hasta
que se obtengan los resultados del examen histolégico.
El tipo de vascularizacién (vasos en el centro de la
masa, en septos o con proyecciones papilares) puede
hacer sospechar malignidad.

- TC, fundamental para la valoracién de la extensién
tumoral y las relaciones espaciales del tumor con érga-
nos vecinos.

- RM, muy utilizada en el diagnéstico prenatal del tera-
toma sacrococcigeo, pero menos en tumores gonadales.

— PET, en casos de tumores borderline o recidivas con
elevacién de marcadores, pero no visibles en la TC o
RM.

VOL. 59 N° 247, 2019

OVARICOS.
Tumores Tumores serosos
epiteliales .
L Tumores mucinosos
(limitrofes o
malignos) Tumores endometrioides

Tumores de células claras

Tumor de Brenner

Tumores epiteliales mixtos

Tumores de los Tumores de células de la granulosa adulto
cordones sexuales
y del estroma

Tumores de células de la granulosa juvenil

(malignos o Tumores de células de Sertoli-Leydig
otencialmente , .
pote Tumores de células esteroideas
malignos)
Fibrosarcoma
Tumores Disgerminoma
erminales L.
germ Tumores del seno endodérmico
(malignos)
Teratoma inmaduro
Coriocarcinoma (no gestacional)
Carcinoma embrionario
Tumor mixto de células germinales
Misceldnea Carcinoma células pequefias, tipo

hipercalcémico

Carcinoma células pequefias, tipo
pulmonar

Adenocarcinoma de rete ovarii

¢ Estudio anatomopatolégico. Aporta el diagnéstico defi-
nitivo. Segtin el tejido del que proceden los tumores ova-
ricos se clasifican en tumores epiteliales y del estroma de
superficie (65%), tumores de células germinales (15%),
tumores de los cordones sexuales y del estroma (10%),
metastdsicos (5%) y misceldnea (Tabla IX). Se pueden
encontrar varios tipos histol6gicos en una misma masa
tumoral. A diferencia de las mujeres adultas en las que
predominan los tumores epiteliales, en edad pedidtrica
son mds frecuentes los tumores germinales, especialmen-
te el teratoma.

Estadificacion

Existen dos sistemas de estadiaje del cdncer de ovario,
el sistema FIGO (International Federation of Gynecology and
Obstetrics) y el TNM de la AJCC (American Joint Committee
on Cancer). La estadificacién del cancer de ovario es quirtir-
gica (Tabla X).
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TaBLA X.  EstapiricaciON FIGO Yy TNM DE LOS TUMORES OVARICOS.
Estadio Criterio FIGO TNM
I Tumor localizado en ovario
* JA Limitado a un ovario con cdpsula intacta. No tumor en superficie ni células malignas en T1a-N0-MO
liquido ascitico o lavado peritoneal
* IB Igual que IA pero con afectacién ovdrica bilateral T1b-NO-MO
o IC Tumor limitado a 1 o0 los 2 ovarios
- 1C1 Rotura de cdpsula durante cirugfa
- 1C2 Rotura cdpsula antes de la cirugfa o tumor en la superficie ovario TIENO-MO
- 1C3 Células tumorales en el liquido ascitico o lavado peritoneal
II Tumor afecta a ovario(s) con extensién pélvica
o IIA Afectacién y/ o metdstasis en ttero y /o trompa T2a-N0-M0
o 1IB Afectacién de otros 6rganos pélvicos y/o peritoneo pélvico T2b-N0-M0
111 Diseminacién peritoneal fuera de la pelvis y/o metéstasis en ganglios retroperitoneales T1/T2-N1-M0
e IIIA1 Solo ganglios retroperitoneales (+) citolgica o histolégicamente confirmados
- MMIA13) Met4stasis hasta 10 mm
~ TIAT(G) Metistasis > 10 mm Toa-NO/NILMO
o IIIA2 Afectacién peritoneal microscépica intrapélvica + ganglios retroperitoneales (+)
* JIIB Afeccién peritoneal macroscopica < 2 cm + ganglios retroperitoneales (+) T3b-N0/N1-M0
e IIIC Afectaci6n peritoneal macroscopica extrapélvica = 2 cm + ganglios retroperitoneales (+) T3c-N0/N1-M0
cépsula hepdtica y esplénica
v Metastasis a distancia excluyendo las peritoneales
e IVA Derrame pleural con citologfa (+) T-N-Mla
* IVB Metdstasis hepdticas/esplénicas parenquimatosas T-N-M1b
Metdstasis en érganos extra-abdominales (incluidos ganglios inguinales y fuera de cavidad
abdominal)
Tratamiento se incluird biopsia del ovario contralateral, omentectomfa,

Los tumores malignos son poco frecuentes en todos los
grupos etarios, por lo que preservar la fertilidad futura es
primordial. Ante el diagndstico de una lesién quistica con
marcadores negativos o de pequefio tamafio se deben indicar
procedimientos de preservacion gonadal. La cirugifa lapa-
roscopica se utiliza para la exploracién de masas ovdricas,
pero si aparecen datos de malignidad es preferible la via
abierta. Las lesiones benignas requieren reseccién simple
mediante cistectomfa u ooforectomia unilateral. En los tumo-
res malignos la reseccién serd de eleccion, pero si no son
resecables se puede optar por quimioterapia en los tumores
de células germinales. La radioterapia resulta poco efectiva
y se reserva para casos avanzados o con mala respuesta a
otros tratamientos. Segtin el protocolo de cada tipo de tumor

linfadenectomia retroperitoneal y lavado peritoneal.

Tumores testiculares

Los tumores testiculares presentan caracteristicas dife-
rentes antes y después de la pubertad. Se trata de tumo-
res poco frecuentes que representan solo el 1-2% de los
tumores sélidos infantiles. Existen cuatro factores de riesgo
para desarrollar un tumor testicular: la criptorquidia, un
tumor germinal contralateral, la historia familiar de tumor
germinal testicular y la disgenesia gonadal. Otros factores
que se han relacionado con menor evidencia cientifica son
el trauma testicular, la infertilidad, la atrofia testicular, la
torsién u orquitis. Existe una distribucién bimodal de los
tumores testiculares con un pico de incidencia entre los
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2y 4 afios y otro mayor a partir de la adolescencia. Son
tumores con muy buen prondstico y supervivencia cercana
al 99% a los 5 afios.

Las caracteristicas especificas de la edad pedidtrica que
los diferencian de la edad adulta son los hallazgos histolé-
gicos, la historia natural y la respuesta al tratamiento. Los
tumores germinales predominan por encima de los estro-
males en ambos grupos, pero los tumores prepuberales mds
comunes son del saco vitelino y teratoma, mientras que en
adultos la gran mayoria son el seminoma y germinales mix-
tos. Ademds, varios estudios han descubierto que a nivel
molecular las alteraciones genéticas son diferentes segtin el
grupo de edad del tumor.

Clinica

La forma de presentacion mds habitual es la deteccion de
una masa escrotal asintomdtica. En ocasiones puede ser un
hallazgo asociado a hidrocele, hernia inguinal, epididimitis o
torsion ovdrica. El tumor de células de Leydig puede causar
una pubertad precoz y las células de Sertoli una ginecomas-
tia. El dolor testicular que refieren algunos pacientes se debe
hemorragia o necrosis del tumor. Las metdstasis son muy
poco frecuentes en nifios.

Diagnéstico

La ecografia es obligatoria en cualquier caso que se palpa
una masa escrotal y permite distinguir entre tumores testi-
culares primarios y lesiones extratesticulares. Los tumores
benignos suelen ser limitados, de bordes lisos y con flujo
vascular lento. Si se sospecha malignidad se recomienda
completar el estudio diagndstico con una TC abdominal,
pélvica y retroperitoneal.

El marcador tumoral mds importante es la AFP, ya que se
encuentra elevada en el 90% de los tumores del saco vitelino,
y, aunque menos ttiles que en adultos, se pueden valorar
también la beta-HCG, testosterona y LDH.

Clasificacién
* Epiteliales: quistes epidermoides.
* Tumores de los cordones sexuales y del estroma:

- Leydig, son benignos y tipicos entre los 5-10 afios con
caracteristica pubertad precoz.

— Sertoli, aparecen alrededor de los 6 meses de vida y
en casos raros pueden malignizarse. Un tercio de los
casos se asocia a los sindromes de Peutz-Jeghers y de
Carney.

— Tumor de la granulosa tipo juvenil, son benignos y
aparecen exclusivamente durante el primer afio de
vida.
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TaBLA XI. ESTADIFICACION DE LOS TUMORES TESTICULARES
(CHILDREN’S CANCER GROUP AND PEDIATRIC ONCOLOGY
GRoUP).

Estadio

I Enfermedad local, marcadores normales tras
reseccién tumoral completa

1I Orquiectomfa transescrotal, enfermedad
microscépica en escroto o en cordén (< 5 cm del
extremo proximal), ganglios retroperitoneales < 2 cm
o persistencia de marcadores tumorales

I Ganglios retroperitoneales > 2 cm

v Metéstasis a distancia

¢ Tumores germinales:

— Teratoma, la gran mayoria son teratomas maduros con
un marcado cardcter benigno y bajo potencial metas-
tasico que los diferencia de teratomas en adultos.

— Tumor del saco vitelino, edad de aparicién entre los 6
meses y 2 afios con elevacién tipica de la AFP.

— Carcinoma embrionario, relativamente frecuente des-
pués de la pubertad.

— Gonadoblastoma, tfpico en testiculo intraabdominal
de pacientes que presentan disgenesia gonadal.

— Coriocarcinoma, el de menor frecuencia con 0,3% de
los casos de tumores testiculares, produce beta-HCG
y suelen tener metdstasis al diagnéstico.

Tratamiento

El tratamiento estdndar en adultos es la orquiectomia
radical via inguinal, pero en edad pedidtrica se acepta la
tumorectomia debido a la alta incidencia de benignidad,
principalmente en pacientes prepuberales. El tratamiento de
los tumores malignos consiste en orquiectomia radical via
inguinal con ligadura de los vasos espermaticos. Se reserva
la linfadenectomia retroperitoneal a pacientes postpuberales
con tumor del saco vitelino y carcinoma embrionario en esta-
dios iniciales (Tabla XI). La quimioterapia neoadyuvante est4
indicada en los seminomas a partir de estadio II, tumores del
saco vitelino de pacientes postpuberales a partir de estadio
II'y carcinoma embrionario en estadios Ill y IV.

CONCLUSION

La oncologfa pedidtrica es una de las especialidades mds
dindmicas en la actualidad y con una evolucién unida a la de
la cirugia pedidtrica que ha permitido importantes cambios



en identificacion de factores de riesgo, clasificaciones y estra-
tegias terapéuticas, consiguiendo aumentar la supervivencia
de la mayorfa de tumores infantiles.
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