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EDITORIAL

POR QUE PUBLICAR EN
LUDOVICA PEDIATRICA

E ntramos en el 9° afio de edicion continua y pe-
riodica, en tiempo y forma, de nuestra revista.
Por sus paginas han desfilado colegas que ya no escri-
ben, otros que continuan haciendolo, y algunos que
estan comenzando a hacerlo. La revista se desarrolla
y crece gracias a todos ellos.

Como es comprensible, los autores no escriben exclu-
sivamente para Ludovica Pediatrica. De este hecho sur-
ge otro, tambien en cierta medida logico, aunque no
del todo conveniente. Comienzo a explicarlo con algu-
nas preguntas: jcuales articulos se publican en nues-
tra revista, y cuales otros afuera? ;La eleccion pasa
por el tema, por la exclusividad del o de los casos, o
por la calidad del trabajo?

Se diria que, con algunas excepciones, el consenso es
y ha sido: "...este caso es muy infrecuente, lo envia-
remos a una revista extranjera, en lo posible anglosa-
jona..." Todos lo hemos pensado, casi todos lo hemos
hecho. Y es entendible, de lo contrario el caso raro o
la investigacion original no tendrian difusion.

Sin embargo, con la repeticion de esa actitud se corre
el riesgo de poner en marcha un proceso de retroali-
mentacion negativa. Ast, cuanto menos original es el
trabajo, mayor es la tendencia a publicarlo localmen-
te. La produccion de contenido poco original genera,
a su vez, escasa difusion de la revista en s misma la
cual, anclada en su lugar de origen por este mecanis-
mo circular, continuara mirando como los trabajos de
cierta valia son enviados al exterior, mientras que los
de bajo perfil quedan en casa.

Estas disquisiciones recuerdan a Milan Kundera' cuan-
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no puede realizarse Lo . . .
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ILUSTRACION DE TAPA

Norberto Santangelo nacio el 27 de febreo
de 1957 en La Plata. Curso estudios de di-
bujo y pintura durante 8 afios con el maes-
tro Victor Bertony en Taller 39, continuan-
do luego en fructifera, aunque ardua labor,
como autodidacta.

Entre 1981 y 2006 ha presentado trabajos
en numerosas exposiciones, tanto colecti-
vas como individuales, en el ambito local,
en el interior de la Provincia de Bs. As. y en
Capital Federal, los cuales han sido pre-
miados en repetidas oportunidades.

La obra de Santangelo transita lo humano
desde la historia, a traves de enigmaticos di-
bujos y oleos de limpida, neta y excelente
factura. Y aunque los oleos, desmesurados y poeticos, impactan al publico, es en
los dibujos, mas pequerios, donde Norberto perfila su real calidad de artista. Los
colores de su paleta son una importante muestra de su arte, y el mensaje global
de sus obras constituyen un verdadero desafio de interpretacion.

Todavia muy joven, sin lugar a dudas Norberto volvera a mostrarnos muchas
creaciones imagitologicas bellamente pintadas y mejor dibujadas. Detras de
ellas, €l estara espiando nuestra sorpresa y nuestra admiracion.

Marta Jones
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Retraso Diagnaostico en Oncologia Pedidtrica
A propadsito de 550 observaciones
en un Hospital Pediatrico (1980-2000).

Delayed diagnosis in pediatric oncology
An experience with 550 patients
at a pediatric hospital (1980-2000)

Resumen

Fueron revisados retrospectivamente las historias clinicas de
550 pacientes menores de 19 afios de edad con diagnostico ci-
tohistologico de malignidad, admitidos entre 01/01/1980 a
31/12/2000. La revision de datos incluyo: tiempo del inicio de
sihtomas a la primera consulta (retraso familiar), tiempo desde
primera consulta medica hasta la referencia a Centro especiali-
zado (con o sin diagnostico de enfermedad tumoral) (retraso me-
dico) y el tiempo desde la admision al Centro de Referencia
hasta el diagnostico (Retraso del Centro de Referencia). Del to-
tal de 550 pacientes 204 (36%) reclutados en el Grupo A (in-
gresados entre 1979-89) y 346 (64%) en Grupo B (ingresados
entre 1990-2000). De ellos, 189 (92.5%) del grupo A y 342
(98.5%) del grupo B (n: 531) fueron evaluables. Diecinueve
pacientes (3.4%) fueron excluidos debido a datos incompletos
(8 pacientes), sin seguimiento o referido a otro centro luego del
diagnastico (11 pacientes). En esta serie fue claro que aquellos
pacientes con diagnostico temprano (menor de 30 dias) tuvie-
ron una sobrevida alta (83.5%), siendo menor con retrasos ma-
yores (53.3% en 30-60 dias y 30.8% en retrasos mayores del
90 dias), pero el periodo de seguimiento del Grupo A (1979-
1989) fue mas largo. Igualmente se notifica que el incremento
de la sobrevida entre ambos periodos fue comparado (1979-
89 vs. 1990-2000) fue de 54.8% al 72.8%, sin cambios signifi-
cativos en el retraso diagnostico. Esta observacion sostiene el
hecho de que los avances terapeuticos pueden disminuir el efec-
to de los retrasos. De cualquier manera, el retraso diagnostico
determina cambios metabolicos y nutricionales, y progresion de
la enfermedad que pueden prevenirse con el uso protocolos
cortos y agresivos. La pobre respuesta a la to quimioterapia es
mas frecuente en pacientes con estadios avanzados of disease.
Dichos pacientes tambien presentan regularmente complicacio-
nes infecciosas y malnutricion que resulta en pobre tolerancia
al tratamiento.

Palabras claves: cancer pediatrico, retraso diagnostico, sobrevida.
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Abstract

We retrospectively reviewed the charts of 550
patients of less than 19 years of age with cyto-his-
tological diagnosis of malignancy, admitted from
January 1979 to December2000. Retrieved data
included: time from the beginning of symptoms to
first consultation (family delay), time from first
medical consultation to reference to the specialized
Centre (with or without diagnosis of tumor disea-
se) (Medical delay) and time from admission at the
Reference Centre to diagnosis (Reference Centre
delay). Of the grand total of 550 patients 204 (36%)
belonged to group A (1979-89) and 346 (64%) to
group B (1990-2000). Of these, 189 (92.5%) of
group A and 342 (98.5%) of group B (n:531) were
adequate for evaluation. Nineteen patients (3.4%)
were excluded due to incomplete data (8 patients),
no follow-up, or referral to another center after
diagnosis (11 patients). As grand total from this se-
ries it is clear that those patients with early diagno-
sis (less than 30 days) had a high survival (83.5%),
while this number decreased with longer delays
(563.3% in 30-60 days and 30.8% in longer than
90 days), but the period of follow-up of Group A
(1979-1989) was longer. At the same it was noti-
ced that the survival increased when both periods
were compared (1979-89 vs. 1990-2000) from
54.8% to 72.8%, even with no significant changes
in the diagnostic delay. This observation sustains
the fact that therapeutic advances may disregard
the delays. Anyway, delay in diagnosis determines
metabolic and nutritional changes, and progression
of the disease all of which prevent the use of a-
ggressive and short therapeutic protocols. So, poor
response to chemotherapy is more frequent in pa-
tients with advanced stages of disease. These pa-
tients also present more regularly infectious com-
plications and malnutrition which result in poor
tolerance to the treatment.

Key word: pediatric cancer, delayed diagnosis, survival.

Introduccion
En los paiSes del tercer mundo y/o empobrecidos

en forma brusca como el nuestro, la problematica
oncologica es compleja pues, como en otros luga-

res del mundo “?, el costo y las distancias abogan
en beneficio de los retrasos y de las deserciones, lle-
gando los pacientes en estadios avanzados de enfer-
medad. Si a ello le sumamos la ausencia de Progra-
mas de Salud para deteccion precoz de enferme-
dades neoplasicas y de aquellas otras que son pre-
disponentes a las neoplasias, la escasa formacion
pre y postgrado de los medicos de primera instan-
cia en lo que respecta a los conocimientos basicos
de la signo-sintomatologia inicial de los tumores
pediatricos, y la validez de pensar no solo en lo fre-
cuente sino tambien en lo importante, vemos como
los resultados son coincidentes con la realidad la
cual es, en ciertas patologias, alarmante.

La sobrevida de los pacientes pediatricos con neo-
plasias solidas ha mejorado, superando el 75% de
los casos en la mayoria de los paises del primer
mundo “?. Ello se ha logrado por la sumatoria de
adelantos tecnologicos para diagnostico, avances
farmacologicos con nuevos enfoques terapeuticos,
adelantos en radioterapia y manejo cooperativo,
sin dejar de lado que en aquellos paises con mejor
formacion pre y posgrado, el diagnostico precoz es
el mejor aliado de la curacion y sobrevida libre de
secuelas.

La experiencia con el neuroblastoma en estadio IV
en nifilos mayores de 1 afio, la cual no ha cambiado
en los ultimos 20 afios en lo que respecta a la so-
brevida libre de enfermedad (SLE), podria encami-
narse hacia una solucion. El procedimiento de ta-
mizaje ("screening") en menores de 1 afio ha permi-
tido la deteccion de casos presintomaticos, abor-
tando su progresion y acortando el tipo y agresivi-
dad de los tratamientos ™®. Para otros autores, di-
cha deteccion no serviria para disminuir los casos
en nifios mayores .

Es sabido en Oncologia Pediatrica, que los factores
pronostico marcan las posibilidades estadisticas de
sobrevida y el manejo terapeutico, y que la quimio-
sensibilidad (en la mayoria de los tumores) funda-
menta los buenos resultados aun en estadios avan-
zados en ciertos tipos tumorales; por otro lado,
resulta claro que la sobrevida es porcentualmente
mayor y la calidad de vida posterior es mejor en a-
quellos pacientes con diagnostico precoz y estadios
localizados, donde la disminucion de la agresivi-
dad terapeutica determina un bajo porcentaje de
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secuelas, con disminucion de la aparicion de se-
gundos tumores.

Es funcion de los Centros de Referencia no solo la
asistencia de dichos pacientes, sino tambien alertar
sobre esta problematica.

El fundamento del presente reporte es mostrar
nuestra experiencia a lo largo de 22 afos, separan-
do a la misma en dos periodos de estudio, donde
valoramos si el trabajo realizado diariamente en la
informacion de conocimientos y formacion de con-
ceptos ha dado sus frutos.

Nuestra Institucion es Hospital Escuela, teniendo
desde 1962 Residencia Pediatrica de ler nivel y mas
recientemente de 2% nivel. Desde 1984 se dictan cla-
ses pre y postgrado (Residencia Medica) formativas
y, siendo Centro de Referencia Oncologica de la Pro-
vincia de Buenos Aires, nuclea entre 60-65% de los
pacientes oncoldgicos de la misma (35-40% son
vistos en Capital Federal o Centros Privados). Mu-
chos de los medicos aqui’ formados vuelven a su
ciudad de origen, notandose que la derivacion re-
sulta ser mas temprana, la perdida de tiempo me-
nor, y que el numero de pacientes con presuncion
diagnostica de tumor se eleva notoriamente (12%
antes de 1990 a 45% despues de 1990).

No obstante lo anterior, vemos que ast’como el diag-
nostico de cancer en el nifio paraliza a la familia, la
probabilidad de dicho diagnostico pareceria para-
lizar tambien al medico interviniente, y mas aun en
muchos casos, el desconocimiento claro de la cli
nica inicial o de las enfermedades predisponentes
determina la solicitud de estudios no concluyentes
con largos periodos de expectacion que solo sirven,
como se demostrarad luego, para aumentar la mor-
bimortalidad y disminuir la calidad de vida de los
sobrevivientes.

Hoy, en el afio 2007, mas alla’de las tremendas difi-
cultades de supervivencia de los sanos, y dentro de
un sistema social y cultural en ruinas, con terribles
dificultades economicas que incluso dificultan la
llegada de los pacientes al Hospital, a lo que se a-
grega la ausencia real de respuestas del Estado y la
existencia de escasisimos Centros de Referencia y
Formacion en Capital Federal y alrededores “” de-
bemos, de alguna manera, rescatar lo necesario y
sensibilizar a los pediatras para que se pueda lograr
que ellos, que son el primer e ineludible eslabon de

la curacion, tomen conciencia del importantisimo
rol que les compete.

Objetivos

Es intencion del presente estudio evaluar el im-
pacto de la informacion recibida en los 3 arios de
estancia hospitalaria con las futuras decisiones de
esos medicos ante la problematica del diagnostico
temprano del cancer pediatrico, y evaluar la impor-
tancia del retraso diagnostico en la sobrevida de los
pacientes oncologicos en los diferentes items:

a. Retraso familiar: Informacion a nivel general de
los sintomas de inicio y la necesidad de su rapido
control medico. Se determinara con ello el nivel de
alarma de la poblacion.

b. Retraso Medico: Evaluando con ello los conoci-
mientos de la patologia tumoral en pediatria, la aso-
ciacion de los sihtomas iniciales y la busqueda de e-
tiologias diversas, dentro de las cuales la oncologica,
si bien no es la mas frecuente, es la mas deletetea.
c. Centro de Referencia: Evaluar los tiempos reque-
ridos para el diagnostico e inicio de la terapeutica,
separando en dos periodos consecutivos a los pa-
cientes ingresados.

Material y metodos

Se analizaron en forma retrospectiva 550 historias
clihicas de pacientes ingresados entre el 01/01/80
y el 31/12/00, todos menores de 19 afios, con diag-
nostico histologico de enfermedad neoplasica eva-
luando en ellos:

1. Edad, sexo, localizacion.

2. Sintomas iniciales de consulta.

3. Tiempo de inicio de sintomas a primera consul-
ta, valorado como retraso familiar.

4. Tiempo de tardanza medico, desde primera con-
sulta hasta derivacion a Centro de Referencia (con
o sin diagnostico de enfermedad tumoral).

5. Tiempo de tardanza en Centro de Referencia des-
de ingreso hasta el diagnostico.

6. Se evaluaron por separado sihtomas comunes de
inicio de enfermedad oncologica como cefaleas y
vomitos (hipertension endocraneana) para tumores
del sistema nervioso central (SNC), leucocoria pa-
ra el retinoblastoma, adenomegalia y masas palpa-
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bles en cabeza y cuello (sarcomas, linfomas), extre-
midades (sarcomas de partes blandas y oseos) y ab-
dominopelvianas (nefroblastoma, neuroblastoma y
otros), dolor e impotencia funcional (paresia /para-
lisis) y sihdrome de repercusion general entre otros.
7. En ciertos tipos tumorales se evaluaron los sih-
tomas por localizacion: SNC, cuello, torax, testi-
culo y extremidades, y dentro de ellos se separaron
los de mayor frecuencia buscando elementos co-
munes (meduloblastoma vs. astrocitoma en SNC).
8. En otros procesos neoplasicos (neuroblastoma-
nefroblastoma) por su mayor frecuencia tambien
se los evaluo de acuerdo a sintomas de ingreso (he-
maturia vs. masa en el nefroblastoma, o masa vs.
compromiso del estado general en el neuroblasto-
ma) cotejando su importancia en la deteccion pre-
coz y derivacion en tiempo util.

9. Se separaron en 2 grupos de estudio de acuerdo
a fecha de ingreso: A (1980-89), y B (1990-2000).
Se evaluaron los porcentajes de sobrevida de pa-
cientes de acuerdo al tiempo de retraso diagnostico
y se compararon las sobrevidas de ambos grupos.
10. En casos especiales se correlaciono la tardanza
con el estadio al ingreso y la sobrevida posterior
(nefroblastoma, neuroblastoma).

11. Se evaluo el tiempo de retraso en diferentes
grupos etareos.

12. Se comparo la sobrevida en los diferentes tipos
tumorales de ambos grupos para valorar los progre-
sos obtenidos y mostrar las diferencias en tiempos
de derivacion (correspondiente a 15 afios de traba-
jo intrahospitalario (Catedra de Pediatria, UNLP y
Residencia de 1 nivel) y extrahospitalario provin-
cial (Cursos de actualizacion, SAP) con clases de for-
macion a nivel basico para pediatras).

Resultados

Fueron ingresados 550 pacientes, correspondien-
do al grupo A (1980-89) 204 (36%) y al grupo B
(1990-2000) 346 (64%), siendo evaluables 189
(92.5%) y 342 (98.5%) respectivamente (n:531).
Diecinueve pacientes (3.4%) fueron excluidos por
datos inadecuados (8 pacientes) y ausencia de se-
guimiento o concurrencia a otro servicio posterior
al diagnostico (11 pacientes).

En Tabla 1 observamos los porcentajes de sobrevi-

da en ambos grupos estudiados. En el grupo A,
107/189 pacientes (54.3%) y en el grupo B 249/342
pacientes (72.8%) se hallaban vivos al cierre del
presente estudio, con seguimiento (media) de 21.2
afios para el grupo A y 15 afios para el Grupo B.
En Tabla 2 vemos los resultados obtenidos en los
pacientes portadores de tumores del SNC, cotejan-
do los retrasos familiares y medicos. El retraso fami-
liar disminuyo desde 88.5 dias (media) en el Grupo
A a 51.7 dias en el B. Fueron ingresados 82 pa-
cientes, correspondiendo al grupo A 25 y 57 al
grupo B. La sobrevida fue de 24% (6/25) y 49.5%
(28/57) respectivamente.

Los sihtomas iniciales mas comunes fueron en gru-
po A cefalea 72% (18/25) y vomitos 56% (14/25)
y en grupo B 45.6% (26/57) y 52.6% (30/57), res-
pectivamente. Los tiempos globales de retraso su-
peraron la media de 100 dias para ambos grupos,
especificandose ademas las mismas variables para
dos tipos tumorales diferentes: tumores neuroecto-
dermicos (TNP= meduloblastoma, ependimoblasto-
ma y pineoblastoma) y astrocitomas. La sobrevida
fue mejorada en forma global (24% vs. 49.5%), y
en forma mas clara en el item TNP (7% vs. 38%).
Analizando el tiempo de tardanza (dias) vemos los
resultados en Tabla 3. Los TNP diagnosticados an-
tes de los 30 dias (1 en grupo Ay 12 en grupo B)
tuvieron una sobrevida de 61,5% (8/13). Los diag-
nosticados despues de los 30 dias de iniciados los
sihtomas (29 pacientes) tuvieron una sobrevida del
10.3%, con diferencias en ambos periodos: grupo
A: 0% vs. grupo B: 18,75%.

En Tabla 4 se tabulan los datos de los pacientes por-
tadores de retinoblastoma (n:16). El1 50% presen-
to leucocoria (8/16) y 32% estrabismo (5/16) co-
mo signo inicial. El retraso diagnostico fue similar
en ambos grupos (133.7 dias vs. 116.5 dias). El
87.5% (7/8) de los detectados en menos de 120 dias
se hallan vivos, asi’como el 62.5% de los retrasos
mayores de 4 meses. El retraso fue mayor en pa-
cientes que ingresaron por estrabismo (182.8 dias)
y la sobrevida de 60% (3/5), si lo comparamos con
el retraso de aquellos ingresados por leucocoria
(112 dias) y sobrevida de 87.5% (7/8). Solo 2 pa-
cientes presentaron enfermedad bilateral al ingre-
so. En el grupo B el 50% (4/8) presento enferme-
dad intraocular.
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Tabla 1. Poblacion de estudios. Comparacion de resultados (SLE) por grupo y categoria (n:531)

Grupo A Grupo B
Localizacion/tipo N pac vivos | SLE 24m (%) N pac vivos | SLE 24m (%)
SNC 25 6 24 57 28 49.5
CyC 11 6 55 23 14 61
RTB 8 5 62 8 6 75
Torax 14 11 7 19 12 61
NFB 36 25 69 69 53 77
NBL (abdomen) 25 12 46 36 28 78
T. hepaticos 6 3 50 9 8 89
SPB (abd/pelvis) 10 3 30 20 11 55
Otros abdomen 5 1 20 5 3 60
Germinales (no T) 9 4 45 29 26 90
Testiculo 7 6 87 18 18 100
Extremidades 10 5 50 22 15 68
HCL 23 21 91 27 27 100
Total 189 107 54.3 342 249 72.8

SNC: sistema nervioso central; CyC: cabeza y cuello; RTB: retinoblastoma; NFB: nefroblastoma;
NBL: neuroblas-toma; SPB: sarcomas de partes blandas; HCL: histiocitosis

Tabla 2. Tumores del SNC. Tardanza y sobrevida

Grupo Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) dia;m;’l:tlilz)a( d) Total | Sobrevida (%)

A (n:25) 88.6 r 1-365 21.3r2-90 7.7r1-16 117.6 6/25 (24)
TNP (n:14) 74 r 1-370 221 1-108 8r1-11 104 1/14 (7)
AST (n:6) 103 r 15-610 20 r 3-90 6r3-9 129 3/6 (50)

B (n:57) 78.7 r 1-372 349r 1-180 421r1-8 117.8 | 28/57 (49,5)
TNP (n:28) 38.9r 1-360 20 r 1-90 45116 63.4 10/28 (38)
AST (n:20) 64.6 r 1-380 66.3 r 4-180 9r1-14 139.9 10/20 (50)

n: numero de pacientes; d: dias; r: rango (extremos); TNP: tumor neuroectodermico; AST: astrocitoma.

En Tabla 5 se muestran los resultados de aquellos
ingresados por tumor de cabeza y cuello (n:33). La
sobrevida en ambos periodos no muestra diferen-
cias. Solo el 12% de los pacientes ingreso con me-

nos de 30 dias de evolucion (75% vivos). La sobre-
vida para aquellos ingresados con historia menor
que 120 dias (4 meses) fue de 59.8% (5/8) vs. 14%
(1/7) para retrasos mayores que ese lapso.
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Tabla 3. Retraso diagnostico y sobrevida (TNP y AST)

Retraso (dias) < 30d 30-60d 60-90d 90-120d > 120d Total
Grupo A: TNP(pac) 1 2 1 7 3 14
Vivos (%) 1 (100) - - - - 1(7)
Grupo A: AST(pac) 2 1 - - 3 6
Vivos (%) 1 (50) 0 - - 2 3 (50)
Grupo B: TNP(pac) 12 8 4 2 2 28
Vivos (%) 7 (59) 3 (37.5) - - - 10 (35.7)
Grupo B: AST(pac) 4 5 3 4 4 20
Vivos (%) 2 (50) 3 (60) 1 (33) 3 (75) 1 (25) 10 (50)
d: dias
Tabla 4. Retinoblastoma. Tardanza y sobrevida
Grupo (n pac) | Sintoma inicial | T. materna (d) | T. medico (d) CR SLE (%)
Leucocoria 5
115.5 18.75 8.25
A (8) Estrabismo 1 5/8 (62)
r 2-240 r1-60 r1-19
Otros 2
Leucocoria 3
86.5 50 1.5
B (8) Estrabismo 4 6/8 (75)
r 1-365 1-365 rl-5
Otros 1
Retraso (dias) <30 30-60 60-120 >120
Grupo A (n pac) 1 1 1 5
Vivos 1 - 1 4
Grupo B (n pac) 2 2 1 3
Vivos 2 2 1 1
SLE (%) 3/3 (100) 2/3 (66) 2/2 (100) 5/8 (62.5)

7/8 (87.5%)

d: dias

Si evaluamos por sintoma de consulta, la aparicion
de una masa (n:12) determino un retraso medio en
el diagnastico de 55.8 dias (42.7 en grupo A vs. 62.9
en grupo B) con sobrevida de 75% vs. adenome-
galia (n:10) donde el retraso medio fue de 90 dias
con sobrevida de 50%. En este ultimo item de pa-

cientes, en el grupo A el retraso fue de 118 dias con
sobrevida de 33%, vs. grupo B, en el cual el retraso
fue de 97 dias con sobrevida de 71.4%.

La iniciacion por otros sintomas (n:10) como exof-
talmia, cefalea, otalgia, compromiso neurologico,
cambios de voz, obstruccion nasal determinaron u-
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Tabla 5. Tumores de Cabeza y Cuello (no retinoblastoma). Tardanza y sobrevida

Grupo Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) | Total CR SLE (%)
A (n:10) 47.9r 1-150 20.5r 1-45 68.4 2r1-6 5/10 (50)
Masa (n:4) 20 1-30 22.7r 1-45 42.7 16r1-3 3/4 (75)
Adenomegalia (n:3) 110 r 90-150 8r1-20 118 3r1-6 1/3 (33)
B (n:23) 60 r 1-180 52 r 1-300 112 1.6r1-3 14/23(61)
Masa (n:8) 55.8 1 7-180 7.1r1-12 62.9 1.6r1-3 6/8 (75)
Adenomegalia (n:7) 66.7 r 1-180 30.7 r 12-90 97.4 2r1-4 5/7 (71.4)
Grupo A < 30d 30-60 60-120 > 120
N pac 1 5 3 1
Vivos 1 3 1 -
SLE(%) 100 60 33 -
Grupo B
N pac 3 5 6 7
Vivos 2 2 5(1%) 2 (1*%)
SLE (%) 66 40 80 16
Global 3/4 (75) 5/10 (50) 5/8 (62.5) 1/7 (14)
SLE < 120dias 13/22 (59.8)

*progonoma melanctico **schwannoma benigno

na media de retraso de 123 dias (rango 45 - 280).
La sobrevida fue de 37.5% (3/8), con exclusion de
2 pacientes con schwannoma benigno y progono-
ma melandtico (TNP melanctico) no evaluados pa-
ra sobrevida. La sobrevida en rabdomiosarcomas
fue de 0% (0/4) para el grupo A y de 37.5% (3/8)
en el grupo B.

En Tabla 6 observamos los datos correspondientes
a pacientes ingresados por tumoraciones primarias
de cavidad toracica (n:31). Dieciocho (58%) esta-
ban ubicadas en mediastino, 11 (35.8%) en pared
toracica y 2 (7%) a parenquima pulmonar. El sin-
toma inicial fue dolor en 39% (12/31), dificultad
respiratoria (25%), masa (16%) y tos (16%). En 4
pacientes (todos con diagnostico final de neuro-
blastoma) el hallazgo del tumor fue accidental (ra-
diologico), habiendo consultado por otra causa (2

fiebre, 1 traumatismo, 1 convulsion febril). Dieci-
nueve pacientes (61.2%) ingresaron con diagnostico
presuntivo clihico-radiologico de neumopatia (ra-
diografia y/o tomografia con derrame o hemitcrax
opaco), y 14 de ellos habian recibido tratamiento
antibiotico previo.

La tardanza global se mantuvo en ambos periodos
(94 vs. 82 dias) con incremento de la sobrevida de
33 a 59%. La sobrevida por tipo histologico no
mostro diferencias significativas. Evaluando de a-
cuerdo a tiempo de tardanza, el 83% (10/12) de
los derivados con menos de 30 dias de iniciados los
sintomas se hallan vivos, como el 60% (3/5) de los
ingresados entre 30-60 dias. Los que presentaron
retraso entre 60-120 dias tuvieron una sobrevida
de 50% (4/8), la cual fue de 33% (2/6) en retrasos
mayores que 120 dias.
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Tabla 6. Tumores de Torax. Tardanza y sobrevida

Grupo Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) | Total CR SLE (%)
A.n:12 59 r 1-480 35r 1-180 94 5.8 1-30 3/9 (33)
NBL (n:5) 111 r 1-480 3.8r1-7 115 1.8r1-4 5/5 (100)
SPB (n:4) 10r 1-42 36 r 1-140 46 7Tr1-20 1/3 (33)
Otros (n3) 37r1-112 68.3 r 15-180 106 3r2-6 2/3 (66)
B.n:19 58.8 r 1-365 23.8r 1-120 82.6 5r1-11 | 10/17 (59)
NBL (n:5) 32.8r1-365 17 r 1-60 498 | 1.2r1-3 5/5 (100)
SPB (n:5) 70 r 1-90 33r1-6 73.3 3r1-6 1/5 (20)
Otros (n:8) 100 r 1-365 38r1-120 138 2r1-6 4/8 (50)
Grupo Retraso < 30d 30-60d 60-120d > 120
A. n pac 6 1 2 3
Vivos (%) 5 (83) 1 (100) 1 (50) 1 (33)
B. n pac 6 4 6 3
Vivos (%) 5 (83) 2 (50) 3 (50) 1 (33)
Total 10/12 (83) 3/5 (60) 4/8 (50) 2/6 (33)
Tabla 7. Nefroblastoma. Tardanza y sobrevida
Grupo Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) | Total CR SLE (%)
A (n:36) 15.8 r 1-90 12.0r 1-90 27.8 5.3r1-16 | 21/32* (65.6)
B (69) 17.8 r 1-180 89r1-15 26.6 1.2r1-2 51/65**(78.4)

* 4 tumores benignos (3 NMC, 1 NQPD) **3 tumores benignos (2NMC, 1NQ) 1CCR

Nefroblastoma: retraso segun sintoma

Grupo Hematuria Masa Dolor
A (n:35) 12.1 dias 29 dias 27 dias

N pac 7 21 7
SLE (%) 7 (100) 13 (62) 5 (71)
B (n:65) 66 dias 8.3 dias 26 dias

N pac 9 38 18
SLE (%) 8 (88.8) 31 (97.4) 12 (66)
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Nefroblastoma: retraso y estadio encontrado

N pac Retraso total Grupo A (m) Grupo B (m) SLE (%)

Est I-1T (n:48) 23.1 dias 26.7 dias 19.5 dias 46/48 (95.8)
Est III-IV (n:36) 36.5 30.9 dias 41.1 dias 19/36 (52.7)
Nefroblastoma: retraso por Grupo
Grupo A | Retraso materno | Retraso medico | Est I-1I | SLE (%) | Est V| SLE (%) | Est III-IV|SLE (%)
n:30 15.8 dias 12.0 dias 15pac| 14 97) | 3 - 12 7(58)

Grupo B
n:65 17.8 dias 8.9 dias 33 pac | 32*(97)| 8 6 (75) 24** 12 (50)
Total (89) 16.8 10.5 48 96.8% | 11 6 (54) 36 19 (53)

*1 paciente fallece por aspiracion (dafio cerebral) en RCC. ** 1 paciente fallece por 2do tumor (MDB en TR)

Nefroblastoma: retraso y sobrevida

Grupo < 30 dias 30-60 dias 60-120 dias > 120 dias
A (n:32) 17 10 4 1
Vivos (%) 16* (94.1) 5 (50) 2 (50) -
B (n:65) 47 5 9 4
Vivos (%) 41** (87.7) 5 (100) 4 (47.7) 2 (50)
Total (n:105) 57/64 (90.5%) 10/15 (66%) 6/13 (46%) 2/5 (40%)

*1 paciente fallece por 2* tumor (TR, MDB cerebelo). ** 1 paciente fallece por aspiracion (dafio cerebral) en RCC

Los neuroblastomas (n:10) sobrevivieron en el 100%
de los casos. La disminucion de sobrevida fue clara
en los items sarcomas de partes blandas y tumores
germinales.

En Tabla 7 (desglosada) valoramos los datos obte-
nidos en pacientes con tumores renales (n:105). El
sihtoma de primera consulta materna fue masa o
distension abdominal en 71 pacientes (70%), dolor
abdominal en 13 (12.5%), hematuria macroscopica
en 12 (11.4%), fiebre en 9 (8.4%) y compromiso
del estado general con disminucion del apetito o
adelgazamiento en 8 pacientes (7.5%). Al ingreso
se constato hipertension en 20 pacientes (19%). De
los ingresados por dolor + fiebre + hematuria +
compromiso del estado general (n:42), 31 (73%)

tenian masa palpable.

Por estudio anatomopatologico se excluyeron 8
pacientes para la evaluacion de sobrevida: 7 tumo-
res benignos (5 nefroma mesoblastico congenito, 2
nefroblastoma quistico parcialmente diferenciado)
y 1 carcinoma renal, evaluandose solo aquellos de-
finidos como nefroblastoma.

En grupo A ingresaron 32 pacientes con retraso
medio de 27.8 dias y sobrevida del 65.6% (21/32)
mientras que en grupo B ingresaron 65 pacientes,
el retraso se mantuvo similar y la sobrevida fue de
78.4% (51/65).

Evaluando por sintoma de ingreso y retraso, los in-
gresados por dolor en ambos grupos mostraron
igual retraso (27 dias vs. 26 dias) y la sobrevida fue
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Tabla 8. Neuroblastoma Abdominal. Tardanza y sobrevida

Grupo Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) | Total CR SLE (%)

A (n:25) 33.0r 1-150 18.76 r 1-90 51.76 | 2.8r1-19 | 10/23* (43.4)
Masa (n:7) 85r1-34 5.5r1-10 14 1 4/7 (57)
CEG (n:10) 49.8 r 1-150 33.6r1-90 83.4 3r1-7 0/10
Otros (n:8) 23.8r 1-150 10.5r 1-30 44.3 2r1-6 7/8 (88)

B (n:36) 189 r1-120 20.2 1 1-90 39.1 2r1-7 25/34+ (73.5)
Masa (n:12) 17.7 r 1-150+ + 176 r 1-150*+ | 35.3 2r1-4 12/12 (100)
CEG (n:9) 33.4r1-120 31.1r1-120 64.5 3r1-6 3/9 (33)
Otros (n:15) 11.13r 1-90 19.7 r 1-105 30.2 2r1-5 12/15 (80)

CEG: compromiso del estado general d: dias; n: pacientes;* 2 pac excluidos: ganglioneuroma;
**10/10 estadio IV fallecidos; + 2 ganglioneuroma excluidos; ++ en 9 el retraso fue menor a 2 dias;
*+: en 8 pacientes el retraso fue menor de 15 dias.

Sintoma inicial y sobrevida

Sintoma (n:61) | Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) Total (dias) SLE (%)
Masa (n:19) 13.1 11.3 24.4 16/19 (84.2)
CEG (n:19) 41.6 32.3 73.9 4/19 (21)
Otros (n:23) 17.4 15 324 19/23 (82.3)

Estadio y sobrevida
Grupo |Estadio A (%)| Estadid B (%) | Estadid C (%) | Estadio D (%) | Estadid Ds (%) | Estad V (%)
A (n:23) 3/3 (100) 1/1 (100) 2/3 (66) 0/12 3/3 (100) 1/1 (100)
B (n:34) 1/1 (100) 2/2 (100) 8/10 (80) 3/10* (30) 9/9 (100) 2/2 (100)
Total (n:57)| 4/4 (100) 3/3 (100) 10/13 (79) | 3/22 (13.6) | 12/12 (100) | 3/3 (100)

* 2 pac menores de 1 afio

similar (71% vs. 66%). De los ingresados por he-
maturia, la media de retraso fue considerablemente
mayor en el grupo B (12.1 dias vs. 66 dias) sin a-
fectacion significativa de la sobrevida (100% vs.
88.8%). En el grupo ingresado por masa palpable
se noto una disminucion en el tiempo de diagnos-
tico y derivacion (19 dias vs. 8.9 dias) y la sobrevi-
da fue diferente (62% vs. 97.4%).

Los pacientes estadificados como estadios I-1I tu-
vieron una media de retraso de 23.1 dias en el diag-

nastico, y el 95.8% se hallan vivos (46/48), mientras
que los estadificados como estadios III-IV fueron
diagnosticados con un retraso medio de 36.5 dias y
la sobrevida fue del 52.7% (19/36). Los pacientes
con enfermedad bilateral no tuvieron sobrevida en
el grupo A (0/3), siendo de 75% en el grupo B (6/8).
Evaluando el tiempo de retraso y la sobrevida se
hallan vivos el 90.5% (57/64) de los ingresados an-
tes de los 30 dias posteriores a la 1* consulta, el 66%
(10/15) de los ingresados entre 30 y 60 dias, el 46%
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Retraso y sobrevida (SLE)

Grupo < de 30 dias 30-60 dias 60-150 dias
A (n:23) 11 5 7
Vivos (%) 9 (82) 1 (20) 0
B (n:34) 22 6 6
Vivos (%) 21 (95.4) 3 (50) 2 (33)
Total (n:57) 30/33 (91) 4/11 (36.3) 2/13 (15.3)
Tardanza y estadio de ingreso (A/B)
Grupo A/B < de 30 dias 30-60 dias > de 60 dias Total
Estadio A 2/1 1/0 0 4
Estadio B 1/2 0 0 3
Estadio C 2/9 0 11 13
Estadio D 1/3 4/4 7/3 22
Estadio Ds 2/8 171 0 12
Estadio V 0/2 0 1/0 3
Total 33 11 13 57

(6/13) de los ingresados antes de los 120 dias y el
40% (2/5) de los retrasos mayores que 120 dias.
En Tabla 8 (desglosada) se evaluaron los pacientes
portadores de neuroblastoma abdominal. El nume-
ro de pacientes fue de 61, correspondiendo 25 al
grupo Ay 36 al B. El retraso global fue de 51.7 vs.
39.1 dias con diferencias en la sobrevida de 43.4%
vs. 73.5%.

Cotejados los mismos por siitoma de ingreso, los
retrasos fueron mayores en aquellos que iniciaron
la enfermedad con compromiso del estado general
(fiebre, dolores, perdida de peso, anemia) con 83.4
dias en grupo A y 64.5 dias en el grupo B. Los que
debutaron con masa palpable tuvieron un retraso
menor, con 14 dias en el grupo A 'y 35.2 dias en el
B. Cuando el inicio de la sintomatologia se debio a
otro sitoma fuera de los mencionados, los retra-
sos fueron de 44.3 dias en el grupo A y 30.2 dias
en el B.

La sobrevida para los diferentes items evaluados
fue de 10%, 57% y 88% en el grupo A, y 33%,

100% y 73% para el grupo B.

Los pacientes que consultaron por masa palpable
tuvieron el retraso menor (24.4 dias) y la sobrevida
fue alta (84.2%), al igual que para los ingresados
por otros sithtomas sin compromiso del estado ge-
neral (dolor dorsal, diarrea, paraparesia) con retra-
sos mayores (32.4 dias) y alta sobrevida (78.2%).
Los ingresados por compromiso general tuvieron
un retraso importante (73.9 dias) con baja sobrevi-
da (21%). En este ultimo 1tem (19 pacientes), solo
3 sobreviven (1 en estadio IV post-autotransplante
de medula osea y 2 en estadio IV< 1 afio). Los 15
fallecidos fueron estadio IV (14 con tumor supra-
rrenal, y 1 pelvico).

Todos los pacientes estadio A-B-Ds y V se hallan
vivos. Fallecieron el 23.1% (3/13) de los pacientes
en estadio C y el 86.4% (19/22) de los pacientes en
estadio D.

E191% (30/33) de los diagnosticados dentro de los
30 dias de iniciados los sintomas se hallaban vivos,
al igual que el 36.3% (4/11) de los diagnosticados
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Tabla 9a. Tumores Abdominopelviano (no NFB/no NBL). Tardanza y sobrevida

Grupo A Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) | Total CR SLE (%)

Higado (n:5) 24.412-90 10.6 r 1-21 35 3r1-10 2/5 (40)

SPB (n:10) 89.8 r 1-300 17.2r 1-90 106.2| 4r1-12 4/10 (40)

TG (n:8) 44.2 1 1-120 9.3r1-15 53.5 5r1-10 3/8 (37.5)

Otros (n:7) 107.8 r 1-365 13.3r1-90 120 6rl1-11 3/7 (42)
Retraso (SLE)

Tiempo < 30 dias 30-60 60-90 > 90 Total (%)
N pac 13 5 2 10 30
Vivos (%) 8 (61.5) 2 (40) - 1 (10) 11 (36.6)

Masa (n:21) 10 4 - 7 21
Vivos (%) 7 (70) 1 (25) - 1(14.2) 9 (43)
Dolor (n:6) 3 - 1 2 6
Vivos (%) 1 (33) - - - 1 (16.6)
Otros (n:3) - 2 1 - 3
Vivos (%) - - - - 0
Total 8/13 (61.5) 1/6 (16.6) 0/2 1/9 (11.1) | 10/30 (33)

entre 30-60 dias, pero solo el 15.3% (2/13) de los
diagnosticados en periodos mayores que 60 dias.
En estos dos ultimos grupos se hallan concentra-
dos casi todos los estadios C y D de la serie. Solo
4/22 (18%) estadios D ingresaron dentro de los 30
dias de iniciados los sintomas y el 50% (11 pacien-
tes) tuvieron retrasos mayores que 60 dias. En 7
pacientes (32%) el retraso fue menor que 60 dias,
pero mayor que 30.

En Tabla 9 valoramos a los pacientes con tumor ab-
dominal (excluidos nefroblastoma y neuroblasto-
ma) con 30 pacientes en grupo A y 62 en grupo B.
En el primero vemos los retrasos globales y los
correspondientes a diferentes 1tems de acuerdo al
sihtoma de inicio, donde la deteccion de una masa
mostro retrasos de menos de 30 dias en 10/21 pa-
cientes con sobrevida del 70%, descendiendo al
25% y 14% si el retraso fue mayor que 30 o que 90
dias, respectivamente. Solo el 16.6% de los pacien-
tes que debutaron con dolor, asociado a mayor com-

promiso de enfermedad, se hallan vivos, y el 33%
si evaluamos los ingresados con menos de 30 dias.
El 61.5% (8/13) con tiempo menor que 30 dias se
hallan vivos, asi’como el 16% de los ingresados en-
tre 30-60 dias y 10% (1/11) de los ingresados con
mas de 90 dias de iniciados los sihtomas. En el gru-
po B, sobre 62 pacientes, 22 de 27 (81.4%) con re-
traso menor que 30 dias se hallan vivos, 8/11 (72%)
de los diagnosticados entre 30 y 60 dias, el 71%
(5/7) de los que ingresaron con retraso entre 60 y
90 dias y 55% (10/18) de los retrasos mayores que
90 dias.

La sobrevida vario del 78.8% en los ingresados por
masa palpable, a 64% en los ingresados por dolor,
y a 58% en los ingresados por otros sintomas.
Cotejados por histologia y grupo, los pacientes con
tumores de higado tuvieron una sobrevida de 40%
(2/5) vs. 88% (8/9) en grupos A y B, respectivamen-
te; en los sarcomas de partes blandas (SPB) fue de
40% (4/10) vs. 52.6% (10/19), y en los portadores
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Tabla 9b. Abdominopelvianos (no NFB, no NBL). Tardanza y sobrevida

Grupo B Tardanza materna (d) | Tardanza medica (d) | Total CR SLE (%)
Higado (n:9) 4.3r11-25 7.751 1-25 127 | 1.2r1-3 8/9(88.8) *
SPB (n:19) 48.8 r 1-365 28.711-120 77.5 3r1-9 10/19 (52.6)
TG (n:29) 41.8 1 1-180 10.7 r 1-60 51.5 2r1-5 26/29 (89.6)**
Otros (n:5) 198 r 60-240 21r5-30 218 4.4r1-15 1/5 (20)
* 2 tumores benignos; ** 11 teratomas maduros.
Retraso y SLE <30d 30-60d 60-90 d >90d Total
N pac 26 10 13 13 62
Vivos (%) 22 (84.6) 5 (50) 9 (69.2)* 9 (69.2)* 45 (72.5)
* 3 tumores benignos por item
Retraso <30d 30-60 d 60-90 d >90d Total
Masa (n:37) 17 9 3 8 37
Vivos (%) 14 (82) 6 (66) 2 (66) 7 (87.5) 28 (78.8)
Dolor (n:14) 7 1 1 5 14
Vivos (%) 6 (85.7) 1 (100) 1 (100) 1 (20) 9 (64.2)
Otros (n:12) 3 1 3 5 12
Vivos (%) 2(66) 1 (100) 2 (66) 2 (40) 7 (58.3)
Total 22/27 (81.4) 8/11 (72) 5/7 (71) 10/18 (55) |45/63 (71.4)

de tumores germinales de 37.5% (3/7) vs. 89.6%
(26/29). La sobrevida para el grupo A fue de 36.6%
vs. 69.2% para el grupo B.

En Tabla 10 observamos el retraso en los pacientes
portadores de tumor testicular. Todos los pacientes
(n:25) ingresaron por masa palpable.

El retraso medio fue de 34.4 dias con sobrevida de
85.75 vs. 100% en grupos A y B, respectivamente.
Todos los pacientes (n:15) ingresados con menos
de 60 dias de diagnostico se hallan vivos.

En Tabla 11 observamos los resultados de los pa-
cientes ingresados por tumores de miembros (SPB
y oseos). La sobrevida fue de 50% (5/10) vs. 68%
(15/22) al comparar a los grupos A y B, respecti-
vamente. De acuerdo a sihtomas de ingreso, 10 pa-

cientes ingresaron por dolor con sobrevida de
80% vs. 53%, mientras que en los ingresados por
masa palpable (14 pacientes) la sobrevida fue de
20% vs. 89%. E1 85.7% (6/7) de los ingresados an-
tes de los 30 dias se hallan vivos, ast’como el 56%
(14/25) de los que tuvieron un retraso mayor que
ese lapso.

En Tabla 12 vemos los resultados en pacientes por-
tadores de Histiocitosis de Celulas de Langerhans
tipo 1. Sobre 50 pacientes, 2 han fallecido, ambos
pertenecientes al grupo de enfermedad multisiste-
mica con disfuncion organica.

En los grupos unisistemicos o multisistemicos sin
disfuncion el retraso global fue de 49.8 dias vs. 79
dias en grupos A y B, siendo en los procesos con
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Tabla 10. Tumores de testiculo. Tardanza y sobrevida

Grupo A T. materna (d) | T. medica (d) Total (d) CR SLE (%)
Pacientes: 7 29.5r 1-80 8.5r1-21 38 5.8r1-20 6/7 (85.7)*
Grupo B
Pacientes: 18 26.6 r 1-90 4.3r1-30 30.9 1.5r1-3 18/18 (100)**
Total 28 dias 6.4 dias 34.4 dias 96%

* 7 tumor seno endodermico (TSE): 6 Est I vivos, 1 Est IV fallecido.
** 11 TSE (10 Est 1 y 1 Est III vivos); 1 tumor de c. de Sertoli; 5 teratomas maduros y 1 RMS paratesticular.
y y p

Retraso < 30 dias 30-60 dias > 60 dias
Grupo A (n:7) 4 1 2
Vivos (%) 4 (100) 1 (100) 1 (50)
Grupo B (n:18) 9 1 3*
Vivos (%) 9 (100) 1 (100) 3 (100)
Total 13/13 (100) 2/2 (100) 4/5 (80)
* 5 teratomas maduros (benignos) excluidos de la tabla.
Tabla 11. Tumores de Extremidades. Tardanza y sobrevida
Grupo T. materna (d) T. medica (d) | Total (d) CR ) SLE (%)
A (n:10) 37.2r1-120 9.1r 1-60 46.3 5.1r 1-12 | 5/10(50)
B (n:22) 66.2 r 3-380 79.6 r 1-700 145.8 3.1r1-9 15/22 (68)
Tardanza/sitoma < 30 dias 30-60 dias > 60 dias Total SLE (%)
A (dolor) n:5 2/2 1/1 1/2 5 4 (80)
A (masa) n:5 1/2 -1 -2 5 1 (20)
Total 3/4 (75) 1/2 (50) 1/4 (25) 5/10 (50)
B (dolor) n:13 1/1 3/6 3/6 13 6 (53)
B (masa) n:9 2/2 2/3 4/4 9 8 (89)
Total 3/3 (100) 5/9 (55) 7/10 (70) 15/22 (68)
Total (A+B) 6/7 (85.7) 6/11 (54) 8/14 (57) 32 19 (59.3)

En Tabla 13 vemos los resultados de la sobrevida
de acuerdo al retraso con 83.5% (163/195) de cu-
racion en pacientes con diagnostico previo a los 30

disfuncion de 112 dias en ambos grupos. La presen-
cia de secuelas se observo en 11/45 pacientes sin dis-
funcion (24.4%) y en el 66% de los de alto riesgo.
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Tabla 12. Histiocitosis de Celulas de Langerhans. Tardanza y sobrevida

Grupo Tipo T. materna (d) | T. medica (d) | Total (d) CR SLE Secuela
A (0:23) Us/Ms (n:21) | 29.8 r 1-380 20r 1-150 498 |3.2r1-15| 21/21 | 9/21 (38)
n:
Ms D (n:2) 62 r 50-74 50 r 25-75 112 2r1-3 0/2 --
B (n:27) Us/Ms (24) 50r 1-102 29r1-110 79 1.8r1-5 24/24 | 2/24 (8.3)
n:
Ms D (3) 87.7r 1-365 | 24.7r 1-240 112 1.2r1-4 3/3 2/3 (66)

Us: unisistemico; Ms: multisistemico; MsD: multisistemico con disfuncion organica (higado, medula dsea, pulmon)

Tabla 13. Sobrevida de acuerdo a Tardanza (n:445)

Tipo/localizacion | N pac | < 30 dias (%) 30-60 d 60-90 d > 90 dias | vivos (%)
TNP (SNC) 42 8/13 (61.5) 3/10 (30) 0/5 0/14 26.1
AST (SNC) 26 3/6 (50) 3/6 (50) 1/3 (33) | 3/11 (27.2) 38.4

RTB 16 3/3 (100) 2/3 (66) 2/2 (100) | 5/8 (62.5) 66.6
Cy C (varios) 31 3/4 (75) 5/10 (50) 6/9 (66) 2/8 (25) 51.6
Torax (varios) 31 10/12 (83) 3/5 (60) 4/8 (50) 2/6 (33) 61.2
Abdomen (NFB) 97 57/64 (89) | 10/15 (66.6) | 6/13 (46) 2/5 (40) 77.3
Abdomen (NBL) 57 30/33 (90) 4/11 (36.6) | 1/5 (20) 1/8 (12.5) 63.1
Abdomen (otros) A| 30 8/13 (61.5) 1/6 (16.6) 0/2 1/9 (11.1) 33.3
Abdomen (otros) B 63 22/27 (81.4) | 8/11 (72.7) | 5/7 (71) | 10/18 (55.5) 71.4
Testiculo 20 13/13 (100) 2/2 (100) 4/5 (80) - 95
Miembros (varios) 32 6/7 (85.7) 6/11 (54.5) |8/14 (57.1) - 62.5
Total 445*% | 163/195 (83.5) | 48/90 (53.3) | 38/73 (52) | 26/87 (30.8)

*Excluidos (n:86): HCL (n:50), tumores benignos (n:22) y otros cerebrales (n:14).

dias, 53.3% (48/90) en retrasos menores que 60 pe-
ro mayores que 30 dias, 52% (38/73) en menores
que 90 dias y 30.8% (26/87) en retrasos mayores
que 90 dias.

Evaluamos las diferencias de retraso y sobrevida a-
grupando a los pacientes por grupo etareo y sexo
siendo separados por sitoma de primera consulta
(familiar). Para este item se evaluaron 487 pacien-
tes, 268 varones (55%) y 219 nifias (45%) con 454
tumores malignos. Se cotejo por sitoma inicial
(masa, dolor, compromiso del estado general (CEG)
y cefaleas-vomitos entre otros), evaluando el retra-
so medio en los diferentes grupos y la correlacion

con la sobrevida.

El sintoma inicial mas frecuente fue la masa palpa-
ble (77 varones y 26 mujeres). En varones, el retra-
so fue progresivo en los diferentes grupos etareos,
con una media de 70 dias (rango 20.6 a 104) y la
sobrevida fue de 75.3% (rango 66 a 84%). En mu-
jeres la tardanza fue 31 dias (rango 24.4-37%) y la
sobrevida fue de 73% (rango 66-100).

Los ingresados por dolor (n:99) correspondieron a
50 varones y 49 mujeres. La media de retraso fue
de 76 dias (rango 60-93) para los varones vs. 47
dias (rango 16-80) para las mujeres sin diferencias
de sobrevida (64 vs. 65%).
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Aquellos ingresados por compromiso del estado ge-
neral (n: 32) tuvieron un retraso medio de 106 dias
para ambos sexos con rango de 66-220 dias para
los varones, y de 55-160 dias para las mujeres, con
sobrevida de 33% vs. 43%, respectivamente. Los
ingresados por cefaleas-vomitos fueron 57 pacien-
tes (35 varones y 22 mujeres), la tardanza media fue
de 88 dias (rango 59-105) para los primeros y 104
dias (rango 36-228) para las mujeres. La sobrevida
fue de 34% y 41%, respectivamente.

En nifios de mas edad la tardanza diagnostica fue
mayor para los items masa palpable, cefalea/vomi-
tos, compromiso del estado general y dolor, con
valores en aumento desde el grupo de 0 a 23 meses
al diagnostico, hasta los mayores de 144 meses.
La media de retraso en nuestra Institucion en el
periodo 1979-1989 fue variable. Los progresos en
el enfoque y el rapido reconocimiento de la pato-
logia se vieron luego de 1985, con la utilizacion de
la puncion aspiracion con aguja fina (PAAF). Pre-
vio a su uso, la media de retraso fue superior a los
10 dias (rango 6-13), dependiendo exclusivamente
del tiempo quirurgico para la certificacion de estir-
pe tumoral. Los pacientes portadores de tumores
del SNC presentaron una media de retraso de 14
dias (rango 9-26 dias). Aquellos pacientes portado-
res de masa palpable abdominal fueron rapidamen-
te evaluados y tuvieron una media de retraso diag-
nostico de 6 dias (rango 2-11 dias).

Un numero importante de pacientes sufrio un con-
siderable retraso debido a la sumatoria de estudios
a realizar fuera del ambito hospitalario. En el grupo
A (1980-1989) fue comun utilizar el urograma ex-
cretor y la mielografia en el algoritmo de estudio de
tumores abdominales y del SNC, respectivamente.
A partir de 1987, la utilizacion de la PAAF (26) sir-
vio a los efectos de encuadrar la patologia en el dia
de ingreso, y de acuerdo a la correlacion clinico-
radiologica-citologica iniciar el estudio de estadifi-
cacion en un lapso inferior a las 48hs. En este peri-
odo, el retraso medio para aquellas patologias (no
SNC) con masa palpable o detectable por estudio
de imagenes (cabeza y cuello, torax, abdomen /pel-
vis y extremidades) fue inferior a las 24 horas de in-
greso a nuestro Servicio, y el inicio de la terapeutica
(quimioterapia y/o cirugia) de acuerdo a tipo tumo-
ral y estadio no fue superior a las 96 horas.

La formacion de profesionales (residencia) determi-
no que, evaluando ambos periodos, la derivacion
con diagnostico presuntivo aumento desde 12% de
los ingresos para el periodo pre 1990 a 45% para
el 1990-2000. Mas de 80% de los medicos derivan-
tes correspondieron a profesionales radicados den-
tro de la provincia de Buenos Aires que habran teni-
do una residencia previa (en la ciudad de La Plata o
fuera de ella) dentro de su formacion postgrado.

Discusion

El cancer pediatrico es una de las causas mas fre-
cuentes de morbimortalidad infantil en los paies
desarrollados. Por el contrario, en los paiSes en vias
de desarrollo, la atencion medica y del Estado se
halla focalizada hacia otras patologias, y la forma-
cion pregrado y postgrado no ha dado lugar a la
informacion sobre esta problematica. No obstante
lo anterior, son importantes las mejoras logradas
desde el conocimiento de la conducta biologica de
las enfermedades y los adelantos terapeuticos que
son prueba clara del por que del incremento de la
sobrevida en la mayoria de las patologias.

La frecuencia conjunta de los tumores en nifios su-
pera en mucho la de otras patologias (fenilcetonu-
ria y otros errores innatos del metabolismo neona-
tal) que cuentan desde hace tiempo con pruebas de
laboratorio especificas para su deteccion. Los pro-
gramas de salud para deteccion primaria del cancer
se concentran en estudios de adulto (mama, utero,
pulmon), pero no han sido puestas en practica pa-
ra los nifios. Estas omisiones determinan que una
de las variables, tal como es el diagnastico precoz,
sea una utopia en nuestro ambito.

Como se referia previamente, en nuestra Institu-
cion se realizan actividades formativas en los 3 afios
de Residencia de 1* nivel sobre Epidemiologia del
cancer en Pediatria, y dentro del programa basico
de la Catedra de Medicina Infantil se dictan clases
para informacion de Epidemiologia en el Cancer del
Nifio. En nuestra Institucion estudiamos, ademas, a
todos los hermanos menores del paciente afectado,
si los tuviera, y a los que nacen luego del ingreso,
con pruebas simples, no invasivas (Rx torax, eco-
grafia abdominal, fondo de ojo y spray de catecola-
mina) con la intencion de realizar un screening mi-
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nimo y tranquilizar a la familia, que en no pocas
oportunidades piensa en la herencia como meca-
nismo etiopatogenico. Ademas se realiza el segui-
miento longitudinal de pacientes portadores de neu-
rofibromatosis (NF) tipo 1 con datos recientemente
publicados "”, mostrando la diferencia en la sobre-
vida entre aquellos pacientes con deteccion tumoral
en control vs. los derivados por tumor sin segui-
miento previo de NF tipo 1.

Se deduce por los resultados que, comparando am-
bos grupos de estudio, la sobrevida ha mejorado y
los tiempos de diagnostico han disminuido en la
mayoria de las patologias; asimismo, se han mejo-
rado y adecuado los protocolos de tratamiento.
No obstante ello, solo los hallazgos de una masa
palpable y en menor medida la leucocoria orientan
rapidamente al medico hacia la etiologia tumoral.
G Chantada “? mostro la pobre informacion que el
staff medico tenia a priori sobre la importancia de
la leucocoria como signo inicial del retinoblastoma.
El estrabismo (muy frecuente en pediatria) puede
ser el 1* signo de una lesion macular = retinoblas-
toma (RTB). En su trabajo la media de retraso fue
de 2 meses, mejorada en relacion con una presenta-
cion previa *¥, pero el porcentaje de casos extrao-
culares es alto en regiones en desarrollo (ej. Peru,
Brasil, Argentina, Asia, Africa) al compararlos con
los paises del 1 mundo. Recientemente (2001 en a-
delante) las pacientes comienzan a ingresar en esta-
dios mas precoces (intraoculares) donde el manejo
conservador puede ser realizado. En nuestra pre-
sentacion, la leucocoria (50%) y el estrabismo (32%)
fueron los signos iniciales, con un retraso materno
superior a los 3 meses (media) y uno medico que
se incremento en el ultimo periodo. Solo 2/8 pa-
cientes del 2* periodo tuvo consulta previa al of-
talmologo e ingreso con presuncion diagnostica. La
ausencia de sitomas generales (dolor, fiebre, pet-
dida de apetito) y la imposibilidad (debido a la edad)
de que el nifio refiera alteraciones visuales, ayudan
al consabido retraso. De un grupo actual (2002 -no
evaluado en el trabajo-) de 4 pacientes todos han
ingresado a protocolo de compromiso intraocular
con la intencion de preservar el ojo afectado. La SLE
es del 100% sobre este pequefio grupo con control
de enfermedad, mas alla’ de la enucleacion en 4/5
pacientes.

Wirix, en Belgica ¥ mostro retraso evidente en la
mayoria de sus pacientes, con una media de 3.2
meses. En 26/33 con enfermedad intraocular avan-
zada debio hacerse la enucleacion.

Coincidentemente, la leucocoria y el estrabismo fue-
ron los signos iniciales. La aparicion de leucocoria,
estrabismo, ojo rojo, exoftalmia, paresias, ptosis,
sindrome de Parinaud, Claude-Bernard Horner, y
heterocromias deben alertar al pediatra. Si bien de
acuerdo a la edad del paciente y dentro del contex-
to de la patologia debemos descartar enfermedades
congenitas (toxoplasmosis, rubeola, etc.), enferme-
dad de Coats, toxicidad por oxigeno (retinopatias),
no debemos olvidar que los tumores primarios (re-
tinoblastoma, gliomas) y los secundarios (SNC,
neuroblastomas, leucemias, histiocitosis, rabdomio-
sarcomas) pueden iniciarse con signos neurooftal-
mologicos. Existe patologia banal y frecuente como
los lipomas o quiste de cola de ceja que en mas de
una oportunidad son estudiados pensando en malig-
nidad; y, por otra parte, la mayoria de las veces sig-
nos claros para el oncologo pediatra son desestima-
dos como alarma en el clihico de primera instancia.
La asociacion de cefaleas y vomitos de larga data se
observa en el registro de 57/82 pacientes (69%)
con tumores del SNC, con retraso medio mayor de
3 meses en ambos pertodos cuando correspondio a
tumores de serie astrocitica, y de 80 dias cuando el
diagnostico final fue de tumores neuroectodermicos.
El tiempo de retraso muestra que, habitualmente,
se piensa que la sintomatologia es psicosomatica o
es un trastorno de conducta (alteracion de aprendi-
zaje, nacimiento de un hermano, parasitosis); me-
nos de 10% (6/82) ingresaron con estudios tomogra-
ficos por presuncion tumoral. El 44% (11/25) de
los pacientes del Grupo A con dicha asociacion in-
gresaron en coma. La SLE, como se muestra en Ta-
bla 2, fue aceptable en el grupo que ingreso con
retraso diagnostico menor de 30 dias, pero baja
(10%) en los diagnosticados en forma posterior,
siendo de O vs. 18.7% en ambos grupos para este
ultimo rtem. La recopilacion de datos muestra que
fueron medicados con analgesicos, antibioticos (pre-
suncion de proceso infeccioso sinusal), y la consul-
ta con psicologos supero el numero de pacientes
vistos por neurclogos. En mas de 5% la aparicion
de otro signo (convulsion, estrabismo, lateralizacion
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de la cabeza, macrocefalia, ataxia) determino la in-
tervencion de oftalmologo, neurologo y/o neuroci-
rujano. En este caso la derivacion parecio acortar-
se. De todos modos, es clara la no asociacion del
sihdrome de hipertension endocraneana con la pa-
tologia oncologica por parte del pediatra. Dicha a-
sociacion contempla multiples etiologias, pero las
caracteristicas de nocturna o matutina, progresiva,
con aumento de la intensidad y disminucion de los
intervalos, en ausencia de patologia oftalmologica
y/o rinosinusal deberian alertar tempranamente al
pediatra y determinar su seguimiento y posterior
derivacion. La presencia de un edema de papila es
habitualmente un signo tardio y con secuelas a
larga data. En el item tumores de tronco (serie as-
trocitica), donde la sintomatologia inicial se limito
a compromiso de pares craneanos con hiperten-
sion tardia, los signos clinicos fueron habitualmen-
te malinterpretados y los retrasos fueron mayores.
Honing * muestra un retraso de menos de 4 me-
ses para el 83% (60/72) de pacientes ingresados por
cefalea, con mas de 50% (32/60) dentro del 1 mes
de inicio de la misma. Asimismo, 12 pacientes con
retraso superior a 4 meses eran portadores de le-
siones benignas (craneofaringomas) o tumores de
serie astrocitica.

Edgeworth “® en 1996 (EEUU) mostro retrasos si-
milares a los encontrados por nosotros en la aso-
ciacion de cefaleas-vomitos y neoplasias endocra-
neanas. Sobre 74 pacientes con cefaleas y tumor
del SNC mostro un 42% de diagnostico en menos
de 30 dias y 82% antes de los 6 meses, con una
media de 16 semanas (4 meses).

Flores ™ muestra, asimismo, retrasos mayores en
los pacientes con tumores del SNC, con 38% de
diagnostico en el 1 mes vs. 84% de los nefroblas-
tomas y 80% de las leucemias en el mismo perio-
do. Los retrasos son aun mas deletereos cuando la
signo y sintomatologia de inicio no es clasica. Si
bien la asociacion de cefaleas-vomitos y sindrome
cerebeloso es la clasica triada de presentacion de
los meduloblastomas, algunos pacientes debutan
con cuadros pseudo meningeos “*'? con fiebre, ri-
gidez de nuca y pleocitosis en liquido cefalorraqui-
deo. La mayoria de los diagnosticos es tardio (au-
topsia), y si el diagndstico es en vida los resultados
de la terapeutica han sido pobres .

Halperin en 1996 “’ postula una relacion entre
retraso diagnostico y estadio de la enfermedad en
meduloblastomas, pero encuentra que los tiempos
de retraso fueron menores en los pacientes de esta-
dios avanzados (media 7.4 semanas) al comparar-
los con los estadios menos avanzados (media 15.4
semanas) usando las clasificaciones clasicas de
Chang-Harisiadis. El mismo autor “*” presento la
confirmacion de sus datos preliminares, viendo que
aquellos pacientes con enfermedades mas avanza-
das tenian menor tiempo de evolucion, con dife-
rencias no significativas por sexo (varones 8 sema-
nas vs. mujeres 5 semanas). Pareciera, entonces, que
para este autor, el menor tiempo de diagnostico no
estaria relacionado con mejor sobrevida. En nues-
tra serie se muestran valores inversos (varones 12.7
semanas vs. mujeres 15 semanas), pero es coinci-
dente el hecho de retrasos mayores a mayor edad
del paciente, como tambien fue observado por Po-
llock #; por el contrario Flores "” encontro los ma-
yores retrasos en nifnos pequerios.

En nuestra serie, 33 pacientes ingresaron con tu-
mores malignos ubicados en cabeza y cuello (no
RTB-SNC). Los signos iniciales mas frecuentes fue-
ron masa palpable (37%) y adenomegalias (30%).
La media de retraso fue considerablemente mayor
en el 2% grupo (52.5 dias vs. 108 dias). La inicia-
cion por otro sitoma mostro un retraso de 123
dras (media). Los rabdomiosarcomas y los linfomas
fueron las patologias mas frecuentes en esta locali-
zacion. Los primeros, que pueden afectar estructu-
ras profundas y/o superficiales, son habitualmente
confundidos con procesos infecciosos, siendo la sin-
tomatologra obstructiva o la adenomegalia el signo
inicial mas comun. El inicio vago de la sintomato-
logia conlleva retrasos importantes, mas alla de la
mal interpretacion de los sintomas. El grupo eta-
reo es extenso, por lo que se presume adenoiditis,
procesos virales, rinosinusopatias o procesos trau-
maticos como causas de diagnostico inicial. Los
procesos benignos de la cavidad orofaringea son ra-
ros (epignatus, cordoma, fibroangioma) y la afecta-
cion interna por linfoma tambien lo es. La presen-
cia de obstruccion nasal, epistaxis reiterada, apari-
cion concomitante de adenomegalias, o paralisis de
nervios craneanos deberian alertar al pediatra para
profundizar la busqueda de estas enfermedades. La
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diseminacion locoregional es la regla al diagnostico
y el compromiso de base de craneo y nervios emer-
gentes es mas posible con el retraso diagnostico, lo
que determina una disminucion de la sobrevida. En
nuestra serie se hallan vivos el 75% de los pacien-
tes diagnosticados antes de los 30 dias, el 59.8%
de los detectados antes de los 120 dias, pero solo
el 14% de los que requirieron mas tiempo de
diagnostico.

Pratt ® mostrd que solo el 41% de los localizados
se halla vivo vs. el 20% de los diseminados, con
una media de retraso de 60 dias. El 65% de los
pacientes sobreviven con retraso menor de 2 meses
vs. 16% con retrasos entre 3-18 meses.

El manejo de las adenopatias (adenomegalia), si
bien parece estar protocolizado, es un rompecabe-
zas para el pediatra general. Es sabido que la in-
mensa mayoria de las lesiones tumorales de cuello
son adenomegalias. Los procesos infecciosos ines-
pecificos o especificos son la causa mas frecuente,
con el 62- 84% de ocurrencia de acuerdo a diversos
autores “*. Es importante, entonces, valorar que e-
lementos predictivos determinaran una conducta
agresiva (puncion aspiracion, biopsia) temprana.
Generalmente son buscados procesos infecciosos
rinosinusales, orofarihgeos, dentarios u oticos, ade-
mas de procesos superficiales (cuero cabelludo), des-
cartados los procesos parotideos (virales, obstruc-
tivos), y de acuerdo a los signos de flogosis se indi-
can habitualmente estudios de sangre periferica y
Rx de torax, y se medica con antibioticos. La pre-
sencia de compromiso inferior (supraclavicular) y/o
posterior (retro-esternocleidomastoideo), la ausen-
cia de componente inflamatorio, la fijeza y dureza
de las lesiones, la no resolucion en 4 semanas, la e-
dad (pacientes mayores) y la presencia de radio-
grafia de torax patologica han sido mencionados
como elementos de alarma y probable etiologia
neoplasica ®. La utilizacion de puncion aspiracion
ha servido en muchos Centros para un diagnaostico
rapido rapido **”. Aunque no esta exenta de falsos
negativos, normalmente indicamos su uso al ingre-
so luego de estudio ecografico orientador. La sensi-
bilidad es superior al 95%, pero se requiere la pre-
sencia de un citopatologo para su interpretacion.
En el torax, el mayor porcentaje de lesiones neo-
plasicas se aloja en el mediastino. A diferencia del

adulto, son raras las localizaciones primarias en pa-
renquima pulmonar, no ast'las secundarias (metas-
tasis). La estirpe dependera de la edad del pacien-
te, siendo los tumores de la serie neuroblastica en
menores de 5 afios, y los linfomas en mayores, la
etiologia mas frecuente. El sintoma inicial (sin eva-
luar la estirpe) fue el dolor en el 39%, dificultad
respiratoria en el 25% y masa en el 16% de los
pacientes. En 4 pacientes fue detectado accidental-
mente (100% neuroblastoma). Diecinueve pacien-
tes (61.2%) ingresaron con diagnostico clinico de
neumopatia y 14 de ellos (73%) con tratamiento
antibiotico instituido. El retraso mayor se observo
en la serie de neuroblastomas (media = 115 dias)
con sobrevida del 100%. Es conocida la conducta
biologica poco agresiva de los mismos mas alla del
retraso observado, no ocurriendo lo mismo para
los sarcomas de partes blandas y tumores germina-
les, en los cuales la sobrevida vario de 83% para de-
tecciones inferiores a los 30 dias, a 33% para las su-
periores a 120 dias. La iniciacion por compromiso
neurologico es frecuente en los neuroblastomas “**°
as’’como tambien la deteccion accidental, pero tam-
bien ocurrio en un paciente con linfoma de Hodg-
kin. Como se muestra, el diagnostico de neumopa-
tia fue ampliamente realizado en la mayoria de los
pacientes con dificultad respiratoria. La radiologia
inicial en estos pacientes mostro compromiso 0seo
costal (masa + aumento del espacio intercostal o
desflecamiento/acintamiento en 6), derrame pleu-
ral concomitante (6 pacientes) y adenomegalias cer-
vicales en 8 pacientes. Todos los elementos fueron
subestimados, quizas debido a la presencia de una
masa opaca en un hemitorax. La usura costal (au-
mento del espacio intercostal con lesion osea) es
propia de los procesos de mediastino posterior
(neuroblastomas, sarcomas) como tambien de los
tumores de pared (Askin y dseos primitivos: Sarco-
ma de Ewing e histiocitosis). La afectacion conco-
mitante del parenquima pulmonar, la pleura y los
ganglios mediastinales son patrimonio de los pro-
cesos linfomatosos. Los tumores germinales apare-
cieron en el 100% de los casos como masas me-
diastinales anteriores, sin sintomas propios en el
40% de los pacientes. Ninguno de ellos habia teni-
do procesos pulmonares previos, por ende se des-
conoce el tiempo real de enfermedad, aunque por
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definicion, la patologia es congenita con maligniza-
cion por encima del afio de vida. La edad fue mayor
de 6 afos excepto en 1 paciente (portador de pato-
logia pericardica, fallecido por descompensacion
cardiaca). Dos pacientes presentaron sindrome de
Klinefelter, y 1 situs inversus. Solo 1 paciente (feme-
nino) tuvo histologia benigna (teratoma) y 1 presen-
to compromiso hepatico concomitante.

El abdomen es el asiento mas frecuentemente com-
prometida por lesiones malignas. La edad del pa-
ciente, los sithtomas asociados, las caracteristicas de
la masa y las probables malformaciones asociadas
son basamentos claros para su presuncion etiologi-
ca. Es sabido que evaluando por grupo etareo, y
partiendo del periodo neonatal, las lesiones tumo-
rales en €ste son habitualmente benignas, quisticas,
malformativas y retroperitoneales, correspondiendo
en su gran mayoria al aparato genito-urinario “”.
Los procesos neoplasicos en menores de 30 dias
solo corresponden al 10% del total, y se hallan re-
presentados casi exclusivamente por el neuroblas-
toma (IVs), aunque suelen verse ademas lesiones re-
nales (nefroma mesoblastico congehito). A lo largo
del 1" afio de vida se hacen mas frecuentes los tu-
mores malignos, alcanzando el 30% y correspon-
diendo en su mayoria a neuroblastomas, nefroblas-
tomas (variedades rabdomioblastica fetal, teratoide
y rabdoide), hepatoblastomas y rabdomiosarcomas
genitourinarios. Estos ultimos se mantienen con una
incidencia estable, pero por encima de los 2 arios el
tumor mas frecuente es el nefroblastoma variedad
clasica. Por encima de los 5 afios aparecen los linfo-
mas, sarcomas retroperitoneales y hepatocarcinoma.
Cercano a los 9-10 afios se agregan los tumores ova-
ricos (germinales). La mayoria de las lesiones des-
criptas debutan con signo-sintomatologia diferen-
te, pero la mayoria de ellas presenta una masa pal-
pable. Quizas sea este el unico elemento clinico que
asocia el pediatra general con neoplasia. Coinciden-
temente, se diagnostica ma$s precozmente (cualquie-
ra sea la estirpe) un tumor que debuta por masa
palpable que aquel que presenta compromiso del
estado general y/o dolor.

Consideramos que la palpacion abdominal es man-
datoria ante cualquier examen clinico, mas alla’ del
motivo de consulta. La busqueda de la enfermedad
es crucial, mas aun cuando muchos procesos cur-

san inicialmente con muy buen estado general, co-
mo ocurre con los nefroblastomas, neuroblastomas
paravertebrales y hepatoblastomas ©'#7.

En los pacientes con neuroblastoma suprarrenal, la
deteccion es mas infrecuente pues el inicio por ma-
sa abdominal es comparativamente mas raro (31%
en nuestra serie), debutando por alteraciones del
estado general con fiebre prolongada, impotencia
funcional, adelgazamiento, palidez e inapetencia, en
un numero similar de pacientes (19/61=31%); el
grupo restante que ingreso por otros smtomas
(diarrea, compresion medular u otros sintomas) co-
rrespondio al 38%. La sintomatologia inicial no
fue caprichosamente separada, pues la masa fue
muy frecuente en las lesiones paravertebrales o en
aquellos pacientes portadores de tumores disemi-
nados (IVs) con edad inferior a 1 afio: en este gru-
po la sobrevida global fue de 84% y la media de re-
traso 24 dias; en el grupo A fue de 57% vs. 100%
en el grupo B. Contrariamente, el compromiso del
estado general se vio casi exclusivamente en pacien-
tes con tumor primitivo suprarrenal o estadio III. El
retraso medio fue de 74 dias, y la sobrevida en ellos
fue de 15%; separada esta ultima por grupos vemos
que en el A fue 0%, vs. 33% del grupo B. Los pa-
cientes ingresados por otros sitomas (n:23) tuvie-
ron un retraso y sobrevida similares al grupo de
masa palpable (32 dias y 82%). La sobrevida por
estadio fue coincidente con otras series. Todos los
pacientes englobados en estadios A, B, Ds y V se
hallan vivos, pero solo el 79% en estadio C y el
13.6% en estadio D. En forma general y para todos
los pacientes el mayor retraso diagnostico implico
menor sobrevida: 91%, 36,3% y 15.3% para los
retrasos de menos de 30 dias, 30-60 dias y mas de
60 dias, respectivamente.

La problematica pareciera corresponder a la esca-
sa relacion que se establece entre sihdrome febril
prolongado con compromiso del estado general y
neoplasias. No ocurre solamente en los neuroblasto-
mas abdominales, sino tambien en patologia osea,
muscular y en las enfermedades linfomatosas ***”,
donde los tiempos de diagnostico son muy largos
y muchas veces se diagnostican y tratan enfermeda-
des erroneas (reumatologicas, ortopedicas o infec-
ciosas) por darle la importancia de especificidad a
ciertos resultados de laboratorio que no la poseen.
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La clihica reumatologica esta suficientemente bien
descripta como inicial en ciertas patologias onco-
logica ®**" y es la causal de un retraso ponderal im-
portante que a veces no cambia la historia futura del
paciente, pero es importante conocerla para realizar
una evaluacion mas amplia al ingreso, evitando asi’
medicaciones, estudios e informacion equivoca.

En abdomen y en pelvis pueden aparecer otras en-
fermedades tumorales solidas: tumores hepaticos,
sarcomas, linfomas y tumores germinales. En nues-
tra serie, dado el escaso numero de casos, fueron
agrupados en forma conjunta (n:92). En el grupo
A (previo a 1990) el retraso medio fue de 78.5 dias
y la sobrevida de 40% (12/30), mientras que en el
grupo B (posterior a 1990) fue de 89 dias, pero la
sobrevida alcanzo el 72%. El retraso mejoro en los
pacientes con tumores hepaticos, sarcomas y ger-
minales, pero en los portadores de carcinomas al-
canzo los 228 dias. Evaluados por sintoma inicial,
37/58 (64%) que ingresaron con masa palpable se
hallaban vivos. En 28/37 vivos el diagnostico fue
previo a las 8 semanas. Evaluando solamente el tiem-
po de retraso por grupos vemos que la sobrevida se
correlaciono con el retraso siendo de 61.5% vs.
81.4% en los grupos A y B para ingresos con menos
de 30 dias, y luego disminuyo a 11% vs. 55% para
retrasos mayores de 90 dias en ambos grupos. La
no deteccion de una masa abdominal y la no iden-
tificacion del cancer como causa de dolor abdomi-
nal y/o dorsal para aquellos tumores paravertebra-
les parecieron ser la causante del retraso. Esta situa-
cion ha sido descripta por nosotros #* y otros au-
tores ®, debiendose insistir en la informacicn a pe-
diatras generales para su manejo rapido y eficaz. Es
infrecuente que, por ejemplo, el clihico pediatra a-
socie a las neoplasias con el sindrome de compre-
sion medular o los sihdromes endocrinologicos
(pseudo pubertad precoz, virilizacion) siendo los tu-
mores una causa frecuente de ellos ®*°. Suele ocu-
rrir lo mismo ante la presencia de una hipercalce-
mia “'*?, en la cual la clihica inespecifica determina
habitualmente un retraso diagnostico, debiendo sa-
ber el pediatra que ciertos tumores oseos y extrao-
seos metastasicos por causas locales y otros por via
hormonal provocan hipercalcemia clihica.

Es sabido que en pediatria existe una estrecha rela-
cion entre ciertas enfermedades determinadas gene-

ticamente y la incidencia elevada de neoplasias. O-
curre en las neurofibromatosis y otras facomatosis,
en alteraciones cromosomicas (Down, Turner, Kli-
nefelter), inmunodeficiencias primarias y/o pos-
transplante, y tambien en enfermedades sindromi-
cas como Beckwith-Wiedemann, entre otras. Es co-
nocida tambien la asociacion de malformaciones ais-
ladas en concordancia con nefroblastomas, hepato-
blastomas y/o rabdomiosarcomas entre otros. Es ne-
cesario su conocimiento para un screening longitu-
dinal que sirva a los efectos de detectar las lesiones
precozmente mediante estudios de imagenes o de-
terminacion de marcadores cuando procediera .
Evaluando los pacientes con tumores de testiculo,
el agrandamiento con palpacion de una masa fue el
signo mas frecuente, coincidente con la bibliogra-
fia “. El retraso medio en nuestra serie fue de 34
dias, llamativamente mas corto que lo publicado
(media de 17.3 semanas)“”, con leves diferencias de
acuerdo a la estirpe histologica. Evaluando dichos
retrasos y el estadio, la media para estadio I fue de
5.5 semanas, coincidente con nuestra muestra, don-
de el 96% de los TSE fueron estadio I. Existio una
correlacion entre retraso y estadio de ingreso, te-
niendo los pacientes con tumores diseminados una
media de 20 semanas *” y en nuestra serie de 12
semanas, con disminucion de la sobrevida. La au-
sencia de diagnostico precoz se debio a la catego-
rizacion erronea del paciente (epididimitis, torsion
o hernia inguinal) “*. En nuestra serie solo 1 de los
pacientes presento criptorquidia, entidad recono-
cida de asociarse al incremento (hasta 11 veces) de
neoplasias testiculares, no solo del testiculo no des-
cendido, sino tambien del contralateral. Ante una
masa testicular, mas aun si el paciente es menor de
3 arios, se debe descartar la causa oncologica. La
ecografia y la determinacion de alfa fetoproteina
sirven a dichos efectos, por presentar la primera
imagenes solidas, heterogeneas, con o sin calcifica-
ciones, y la 2* elevaciones del valor normal. La de-
teccion de la enfermedad en estadio I implica ciru-
gla como unico gesto terapeutico y probabilidades
de curacion hasta del 98% sin el uso de quimiote-
rapia; dicha curacion es menos probable y tiene un
costo mayor en aquellos pacientes con enfermedad
en estadio III-IV.

Evaluando a los ingresados por lesiones primarias
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de miembros (dseos o de partes blandas), excluidos
los pacientes con histiocitosis y metastasis (que
fueron cotejados con el grupo que inicio su enfer-
medad con compromiso del estado general), el
56% consulto por dolor (retraso medio de 45 dras)
con sobrevida del 55%, y el 43% por masa palpa-
ble (retraso medio de 135 dias) con sobrevida del
64%. En el 40% (13/32) de los pacientes existio un
antecedente traumatico. La media de tardanza fue
de 96 dias (13 semanas) coincidiendo con otros au-
tores “”. Es necesaria la valoracion del dolor den-
tro del contexto etareo, pero debemos descartar la
causa neoplasica con metodos rapidos ante la persis-
tencia de dicho sintoma “® o aparicion de una masa
palpable. Sabemos que el dolor, si bien puede ser
inicial, puede tambienh demostrar una fractura pato-
logica y/o compromiso de partes blandas que, en lo
referente al osteosarcoma, oscurecen el pronastico.
El dolor en extremidades puede ser el sintoma ini-
cial en los procesos histiociticos. En estos, el poli-
morfismo clinico depende de la localizacion y el
organo afectado. El dolor fue el sintoma mas fre-
cuente de inicio en la serie de Kilpatrick “?, quien
refiere un periodo de sintomas de 1 dia a 20 arios,
con una media de 8 meses y mediana de 2 meses.
El compromiso dseo (que es el mas comun) produ-
ce dolor de diferentes grados, pudiendo verse un
paciente con cefalea (lesiones en calota), con im-
potencia funcional (lesion en humero) o parapare-
sia (compromiso vertebral). En otras oportunidades
el retraso es mayor, pues el sindrome clihico de pre-
sentacion incluye hepatoesplenomegalia, con sih-
drome febril prolongado y plaquetopenia. En estos
nifios el diagnostico diferencial se hace con proce-
sos infecciosos sistemicos y/o leucemias. La enfer-
medad puede ser autolimitada, cuando sclo mues-
tra compromiso de piel (enfermedad de Hashimo-
to Pritzke) o ser altamente mortal cuando presen-
ta compromiso multiorganico, o invalidante si tie-
ne compromiso del SNC fuera de la diabetes insi-
pida que a veces es el signo inicial, y tambien una
de las secuelas mas frecuentes ***". En nuestra serie
la tardanza media para aquellos casos sin disfun-
cion organica fue de 64 dias y de 112 cuando el
cuadro fue multisistemico disfuncional. El porcen-
taje de secuelas fue alto en este ultimo grupo, que
por otro lado fue el unico que presento mortalidad.

Englobando todos los pacientes (todas las estirpes
histologicas) y separandolos por grupos de retraso
en el diagnostico se vio que el 83.5% de los diag-
nosticados antes de los 30 dias sobrevivieron, como
ast tambien el 52.5% de los que presentaron un re-
traso entre 30-90 dias, pero solo el 30.8% de los
que fueron diagnosticados con mas de 90 dias (fue-
ron excluidos los tumores benignos, las histiocito-
sis y los tumores del SNC no neuroectodermicos y
no astrociticos), no pudiendo en muchos casos cer-
tificarse que el retraso fue la causa de la disminu-
cion de la sobrevida, pero sin dejar de saber que
ante menores tiempos de retraso el compromiso en
ciertas patologias es menor y la posibilidad de so-
brevida mas clara.

Al evaluar el nivel de alarma y los retrasos en dife-
rentes grupos etareos vemos que, coincidentemen-
te con Saba ® y otros autores, los mayores retrasos
se ven en pacientes de mayor edad con cifras de
5.5 semanas para menores de 24 meses a 12.8 se-
manas para mayores de 12 afos. Dichos valores
parecen reflejarse en muchas de las citas revisadas
y podria deberse presumiblemente a que en pacien-
tes con menor superficie corporal y en un periodo
de su vida de control pediatrico mas estricto, la
deteccion precoz es mas frecuente.

La interaccion del cuidado materno y la asidua con-
currencia al pediatra en sus primeros afios pudieron
ser la causa de una deteccion mas precoz. Por enci-
ma de esa edad los controles se espacian y se con-
curre por sintomas espectficos, viendose entonces
retrasos mayores.

Queda por definir la importancia real del diagnos-
tico precoz y su papel en la sobrevida de los pa-
cientes, pues si bien pareceria claro que en algunas
patologias existe una asociacion de aumento de
sobrevida (y estadios localizados) con tiempos de
diagnostico cortos, en otras esa correlacion no fue
encontrada.

No obstante lo anterior, es siempre valido un reco-
nocimiento rapido de las enfermedades potencial-
mente mortales, disminuyendo asi'los tiempos de
estudios, y aumentando las posibilidades de hallar-
nos con enfermedades localizadas, y disminuyendo
ast’los costos humanos y economicos de asistencia.
Este es el rol que le compete al pediatra de prime-
ra instancia.
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Conclusiones

Sabemos hoy que en Oncologia Pediatrica son mul-
tiples los factores pronostico a evaluar, y que en
cada enfermedad los mismos son diferentes.

La importancia del retraso diagnostico en la sobre-
vida como variable independiente ha sido demos-
trada en numerosas publicaciones, pero su impor-
tancia es visible claramente, por ejemplo, en los tu-
mores neuroectodermicos del SNC y en el Neu-
roblastoma, siendo en otras patologias mas dificil
de cotejar.

En numeros globales, en nuestra presentacion que-
da claro que aquellos pacientes con diagnostico
temprano (menor de 30 dias) tuvieron una sobre-
vida alta (83.5%), mientras que la misma descen-
dio a medida que el retraso fue mayor (53.3% en
30-60 dias y 30.8% en mayores de 90 dias), pero el
periodo de observacion del grupo A (1979-1989)
fue mayor.

Asimismo se observo que la sobrevida se incremen-
td al comparar ambos periodos (1979-89 vs. 1990-
2000) con 54.8% vs. 72.8%, con cambios a veces no
significativos en la demora diagnostica, corroboran-
dose que los adelantos terapeuticos a veces minimi-
zan la importancia de los retrasos.

De cualquier manera, el retraso diagnostico deter-
mina cambios metabolicos, nutricionales y avance
de la enfermedad que son contraproducentes para
el uso de protocolos terapeuticos agresivos y cor-
tos de entrada, con lo que la refractariedad del tu-
mor a la quimioterapia es mas frecuente en pacien-
tes con lesiones avanzadas, donde ademas las com-
plicaciones infecciosas y la desnutricion atentan con-
tra la buena tolerancia al tratamiento.

Como factor agregado o como variable indepen-
diente, el retraso diagnostico siempre se comporta
como un elemento adverso en mayor o menor me-
dida para la sobrevida y la calidad de la misma.
Creemos, ademas, que es funcion de los oncologos
pediatricos informar y formar conductas iniciales
en los pediatras clihicos para alertar sobre la sinto-
matologa inicial y la pronta derivacion para su ma-
nejo multidisciplinarios.

Dicha actividad deberia estar mejor comprendida y
estimulada por las autoridades institucionales, de-
bido a que, mas alla de la poca frecuencia de ocu-

rrencia, la morbimortalidad es muy alta si evalua-
mos este grupo de entidades con otras patologias
de mayor incidencia. No existen planes estatales ni
screening minimo para la deteccion temprana de
los nifios con cancer.

Nuestra Institucion ha iniciado desde 1984, ademas
de la tarea asistencial y la formativa, un screening
en hermanos menores y nuevos de pacientes onco-
logicos que incluye estudios simples, no agresivos,
que comprenden fondo de ojo, spray de catecola-
mina, radiografia de torax y ecografia abdominal.
Los mismos se hacen rutinariamente al tener el pri-
mer contacto con la familia (para los hermanos sa-
nos y menores del afectado), y para los hermanos
nuevos es programado en el 17, 6° y 12% mes de vi-
da, repitiendose luego a los 24 meses.

Con este esquema de trabajo a la fecha no se han
detectado tumores en 675 estudios realizados, pe-
ro dicha negatividad no implica que el estudio de
los mismos no deba ser continuado.
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Sindrome nefraotico
Nephrotic syndrome

1. Definiciones

1.1 Grupo de afecciones caracterizadas, desde el punto de vista
bioquiinico, por presentar proteinuria masiva sostenida, hipo-
albuminemia y trastornos del metabolismo lipidico y climica-
mente por edema generalizado.

Proteinuria masiva: 50 mg/kg/dia o + + o mas por tira reactiva
o albumina/creatinina en primera orina de la mafana > 200
mg/mmol.

Hipoalbuminemia: albumina serica <de 2.5 gr/l.

1.2 Remision completa
Reduccion de la proteinuria a limites fisiologicos: < 5mg/kg/dia
0 negativo o trazas por tira reactiva durante 3 dias consecutivos.

1.3 Recaida

Edema y/o proteinuria > de 50 mg/kg/dia o albumina/creatinina
urinaria >de 200 mg/mmol o tira reactiva ++ o mas por 3 dias
no consecutivos, habiendo estado previamente en remision.

1.4 Recaidas frecuentes
Dos o mas recaidas en los 6 meses siguientes al episodio inicial
0 4 recaidas en cualquier periodo de 12 meses.

1.5 Corticosensible
Remision completa dentro de las primeras 4 semanas de trata-
miento.

1.6 Remision parcial

Descenso de la proteinuria por debajo del rango nefrotico
pero mayor que la fisiologica, con mejoria o desaparicion del
edema.

1.7 Corticorresistente

Persistencia de la proteinuria despues de 4 semanas de trata-
miento con prednisona. Puede ser inicial o presentarse despues
de un tiempo variable, durante el cual hubo corticosensibilidad
(corticorresistencia tardia).

1.8 Corticodependiente

Dos recaidas o mas consecutivas durante el tratamiento, usual-
mente al pasar a esquema alterno o dentro de las 2 semanas
posteriores al cese del mismo.
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2. Diagnostico

2.1 Examen fisico
Completo, registrando especialmente peso, talla, pre-
sion arterial, edema (localizacion y cuantificacion).

2.2 Examenes de laboratorio

= Proteinuria cuantitativa: proteinuria de 24 hs o pri-
mera orina de la mariana para albumina/creatinina.
= Sedimento urinario

= Reaccion de Mantoux - Radiografia de torax

= Uremia

= Creatininemia

= Proteinograma

= Complemento Setico

= Colesterol

= Jonograma

3. Clasificacion

3.1 Histopatologia

La histologia del sihdrome nefrotico primario en pe-
diatria reconoce la siguientes variedades, por orden
de frecuencia:

= Cambios glomerulares mihimos.

= Glomeruloesclerosis focal y segmentaria.

= Proliferacion mesangial difusa.

= Glomerulonefritis membranoproliferativa (Tipos
IyIl).

= Glomerulonefritis membranosa.

= Rifioh microquistico (tipo Finlandes).

= Esclerosis mesangial difusa.

3.2 Clinica

= Sihdrome nefrotico primitivo o idiopatico: 90%
de los casos.

= Sihdrome nefrotico secundario: el que tiene etio-
logia conocida (SN luetico, GN post estreptococci-
ca) o forma parte de una enfermedad sistemica (lu-
pus eritematoso sistemico, purpura de Schénlein-
Henoch, etc). Constituye aproximadamente el 10%
de los casos.

4. Tratamiento

4.1 Corticoides (prednisona)

Ante un paciente con sindrome nefrotico primario
> de 1 afio y < de 12 afios, luego de realizada la
PPD y una Rx de torax, iniciar el tratamiento con

corticoides. Si este paciente es corticosensible, la
mas probable es que se trate de lesion por cambios
mihimos, y no se realiza biopsia renal.

4.1.1 Inicial

2 mg/kg/dia (calculado como peso seco) diaria-
mente, durante 4 semanas, seguido de 1.5 mg/kg/
dia alterno durante otras 4 semanas.

4.1.2 Recafdas
2 mg/kg/dia hasta 3 dias consecutivos de aprotei-
nuria, y luego, 4 semanas de tratamiento a 1.5 mg/
kg/dia alterno.

4.1.3 SN con recafdas frecuentes/corticode-
pendencia

(a) Prednisona en dosis decrecientes hasta 0.1 - 0.2
mg/kg/dia (o dosis equivalentes en dias alternos)
durante 6 - 12 meses. Si recae o existe toxicidad es-
teroide — (b).

(b) Agregar al tratamiento anteriormente mencio-
nado levamisol 2 - 2.5 mg/Kg en dias alternos, du-
rante 1 - 2 afios. La prednisona puede ser descendi-
da muy lentamente hasta suspension. Si la respues-
ta no es satisfactoria — (c)

(¢) Ciclofosfamida 2 mg/kg/dia durante 90 dias jun-
to con prednisona 1 mg/kg/dia en dias alternos.
Controlar valores de leucocitos en sangre periferi-
ca cada 2 - 3 semanas (suspender durante algunos
dias si el numero desciende de 3.500 mm?). Si re-
cae — (d)

(d) Prednisona segun (a). A menudo la ciclofosfa-
mida modifica el comportamiento evolutivo del
SN. Si recae o hay toxicidad, considerar (e)

(e) Ciclosporina A 5 mg/kg/dia durante 1 - 2 afios.
Controlar funcion renal. Si recae — (f).

(f) Agregar a (e) prednisona a baja dosis.

4.1.4 Control

En nifios con anasarca efectuar controles de fun-
cion renal (urea, creatinina) y medio interno (Na,
K, Cl, Cay, eventualmente, acido base).

Control seriado de la proteinuria con tira reactiva
o acido sulfosalicilico.

4.2 Sintomatico del control del edema

Si hay edemas, debe hacer dieta hiposodica estric-
ta; durante el tratamiento con esteroides dieta hi-
posodica mitigada.
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Reposo relativo en casos de anasarca.

En presencia de edema franco se indicaran diureti-
cos: furosemida 1 - 3 mg/kg/dia por via oral en 2
o 3 tomas diarias. La dosis puede ser incrementa-
da hasta un maximo de 5 mg/kg/dia. Si no hay res-
puesta se agrega hidroclorotiazida (dosis inicial 0.5
mg/kg; dosis maxima 2 a 3 mg/kg/dia) sola o asocia-
da con amiloride. Suspender los diureticos si remi-
te la proteinuria y/o presenta crisis diuretica.

Si el edema es masivo y refractario al tratamiento
diuretico, situacion poco frecuente en la actualidad,
puede utilizarse albumina al 20% endovenosa en
dosis de 1 gr/kg premezclado con furosemida 2 - 3
mg/kg/dia, a pasar en 1 - 2 horas.

4.3 Internacion

Se reserva la internacion para la evaluacion diag-
nostica del episodio inicial, con motivo de efectuar-
se biopsia renal, para control de alteraciones gra-
ves del medio interno (deshidratacion, anasarca), o
ante complicaciones.

4.4 Complicaciones

4.4.1 Infecciones

Peritonitis: es la complicacion infecciosa mas fre-
cuente. Siempre se presenta en recaida.
Sintomatologia: fiebre, vomitos, dolor abdominal,
dolor a la palpacion, con la descompresion brusca
y a la percusion. Ante la sospecha de peritonitis e-
fectuar hemocultivos y puncion abdominal (fosa ili*
aca izquierda).

Aproximadamente 2/3 de los casos son producidas
por Diplococcus pneumoniae.

Tratamiento empitico inicial: cefotaxime 100 mg/
kg/dia EV. La mejoria clihica es rapida (24 - 48 hs).
Duracion del tratamiento 7 - 10 dias.

Otras infecciones: celulitis. Casi siempre se pre-
senta en nifilos muy edematizados. Tratamiento: pe-
nicilina o cefotaxime. Neumonia/supuracion pleu-
ro pulmonar.

4.4.2 Alteraciones metabdlicas
Pueden observarse: deshidratacion, hiponatremia,
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hipokalemia, hipocalcemia, alcalosis metabolica.
Estas estan, en gran parte, vinculadas al uso de
diureticos.

4.4.3 Complicaciones raras pero potencial men-
te graves son: Trombosis venosa profunda, insu-
ficiencia renal aguda.

5. Interconsulta

Debe considerarse consulta con nefrologo pediatri-
co frente a todo nifio cuya presentacion sugiera que
la lesion histologica no sea de tipo cambios mihi-
mos, o cuando, iniciado el tratamiento, se presen-
ten recaidas frecuentes, corticodependencia o cor-
ticorresistencia.

6. Indicaciones de biopsia renal

= Sihdrome nefrotico secundario

= Pacientes menores de 1 afio o mayores de 12

= Hematuria macroscopica

= Insuficiencia renal persistente o que no sea atri-
buible a hipovolemia

= Corticorresistencia

= Fraccion C3 del complemento disminuida

= Manifestaciones de disfuncion tubular

7. Vacunas

Los nifios nefroticos pueden vacunarse normal-
mente a menos que hayan estado recibiendo corti-
coides diarios por mas de una semana. En estos ca-
sos debe evitarse el uso de vacunas a germenes vi-
vos hasta que el nifio haya estado sin corticoides
por 3 meses. Se puede vacunar si esta en regimen
de corticoides a dias alternos (< de 0.5 mg/kg/dia).
No debe darse vacuna antipoliomielitica oral (a vi-
rus vivos) a contactos familiares de pacientes reci-
biendo altas dosis de corticoides.

Ademas de las vacunas del calendario esta indicada
la vacuna antineumococcica (mayores de 2 afios) y
la antivaricelosa.
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