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El presente manual constituye una guia para el abordaje diagnéstico basico
y referencia oportuna de pacientes pediatricos con signos y sintomas
sospechososdecanceranivel del sistemadeatencionprimariay secundaria.
La guia fue adaptada del Manual de Atencion Integrada a las Enfermedades
Prevalentes de la Infancia (AIEPI) para el diagndéstico temprano del cancer
en la nifez, distribuido por la Organizacion Panamericana de la Salud en el
ano 2014. El contenido ha sido adaptado a las necesidades y recursos del
sistema de salud de Guatemala por un grupo de expertos en el diagnéstico

y tratamiento del cancer pediatrico de la Unidad Nacional de Oncologia
Pediatrica junto a otros colaboradores.

Este documento fue desarrollado con el objetivo es reducir el tiempo de
referencia del paciente con sospecha de cancer pediatrico a los centros
oncoldgicos. El abordaje de cada paciente individual debe guiarse por los
hallazgosclinicosylainformacionobtenidaenlaboratoriosy otrosexamenes
de gabinete disponibles a nivel local, promoviendo la comunicacién y
referencia oportuna al siguiente nivel de atencion oportunamente.
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Glosario de Términos
y Abreviaturas

Adenopatias o linfadenopatias:
Aumento del tamafio de uno o
varios ganglios.

Afasia: Perdida de la capacidad de
hablar.

Blastos: Células caracteristicas de
las leucemias.

Bulky: Conglomerado ganglionar
mayor de 6 cm en su mayor
diametro.

Cefalea: Dolor de cabeza.
Ceguera: Perdida de la vision.

Cloroma: Masa de tejido
blando con o sin afectacion del
hueso, producidas por blastos
leucémicos.

Coagulopatia: Alteracién de la
capacidad de la sangre para
formar coagulos.

Diabetes insipida: Fendmeno
clinico que se caracteriza por
aumento de la excreta urinaria
(poliuria), aumento de la ingesta
de liquidos (sed excesiva) y en
laboratorios tiene glucosa normal y
aumento del sodio.

Equimosis: formacién de
hematomas (coleccién o
extravasacién de sangre) por la
ruptura de vasos sanguineos.

Esplenomegalia: Agrandamiento
del bazo que permite palparlo
por debajo del reborde costal
izquierdo.

Estrabismo: Es la desviacion de un
ojo.

Hematoma: Coleccién o
extravasacion de sangre por la
ruptura de vasos sanguineos.

Hemiparesia: Perdida de la
sensibilidad en la mitad (derecha o
izquierda) del cuerpo.

Hemiplejia: Paralisis (perdida de
fuerza y movimiento) en la mitad
(derecha o izquierda) del cuerpo.

Hepatomegalia: Agrandamiento
del higado que permite palparlo
por debajo del reborde costal
derecho.

Hifema: acumulacion de sangre
entre la corneay el iris.

Hitos del desarrollo: Son
comportamientos o destrezas
fisicas que se observan en
lactantes y niflos pequefnos

a medida que creceny se
desarrollan, como voltearse,
gatear, caminar, hablar, entre otros.

Leucocoria: Coloracion
blanquecina de la pupila producida
por la opacificacién de la retina.

Leucopenia: Disminucion del
conteo de gldbulos blancos, menor
de 1500/pL.

Lisis tumoral: Fendbmeno
bioquimico que se produce por
la muerte acelerada de células
tumorales.

Neutropenia: Reduccidn del conteo
de neutrofilos, usualmente <1000/
pL.

Nistagmo: Afeccion en la que
los ojos se mueven de forma

rapida e incontrolada hacia arriba
(nistagmo vertical) o hacia los
lados (nistagmo horizontal).

Paralisis: Imposibilidad para
movilizar una parte del cuerpo.

Paraplejia: Paralisis de ambos
lados (derecho o izquierdo) del
cuerpo.

Petequias: Pequefias manchas de
color rojizo distribuidas producidas
por la extravasacion de una
pequena cantidad de sangre por el
dafo capilar.

Polidipsia: Aumento excesivo de la
sed y de la ingesta de liquidos.

Poliuria: Aumento excesivo de la
frecuencia para orinar.

Proptosis: Protrusion de uno o 2
ojos anteriormente hacia fuera de
la drbita.

Pubertad precoz: Desarrollo de la
madurez sexual antes de la edad
normal, causando aceleracion del
crecimiento, inicio del vello pubico
y axilar, acné, virilizacion, cambios
en la voz, entre otros.

Tono muscular: Es el estado de
tension fisioldgico de los musculos
que les permite mantener los
tejidos activos sin movimiento,
manteniendo la posicién normal
del cuerpo.

Trombocitopenia: Conteo de
plaquetas menor a 150,000/pL
Vomito en proyectil: episodio
de vomito repentino, que no se
precede por nausea.
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Introduccion

¢QUE ES EL CANCER?

El cancer una enfermedad producida por la prolifera-
cion anormal y descontrolada de las células que ad-
quieren la capacidad de invadir tejidos vecinos y dise-
minarse a 6rganos distantes. Las células cancerigenas
desarrollan esta capacidad debido a una mutacion o
alteracion genética (espontanea o heredada) que les
permite replicarse o dividirse aceleradamente y evitar
la muerte celular programada. En la poblacién pedia-
trica, la mayor parte del cancer se origina en células
embrionarias, inmaduras, que tienen una alta sensibi-
lidad a la quimioterapia, haciendo que las enfermeda-
des tengan un comportamiento y tratamiento distinto
al cancer del adulto.

¢ES COMUN QUE LOS PACIENTES PEDIATRICOS SE
ENFERMEN DE CANCER?

No, el cancer pediatrico es una enfermedad infre-
cuente. En los paises de altos ingresos se diagnos-
tican anualmente entre 120-140 casos por millon de
menores de 15 afios [1], esto significa 1.2-1.4 casos
en cada 10,000 menores de 15 afios. En el mundo se
estima que cerca de 400,000 pacientes pediatricos de-
berian diagnosticarse de cancer cada afio, sin embar-
go, de acuerdo con las estadisticas de GLOBOCAN del

afio 2022, se diagnosticaron con cancer unicamente
202,000 nuevos casos en pacientes menores de 15
afos, lo que representa ~1.5% de nuevos casos de
cancer diagnosticados a nivel mundial [1].

¢CUAL ES LA SITUACION ACTUAL DE CANCER
PEDIATRICO EN GUATEMALA?

En Guatemala, en el ano 2022, se reportaron 83.6 nue-
vos casos/millén de menores de 15 afios, que corres-
ponde a 416 casos nuevos [2]. Esta baja incidencia
puede explicarse por la complejidad en la documenta-
cién de nuevos casos. En el sistema de salud de Gua-
temala, existen barreras para la deteccion de signos
tempranos de cancer (conocimiento y preparacion tan-
to de las familias como del personal de salud), acceso
limitado al diagnéstico (falta de equipo o recursos), no
hay acceso al tratamiento o no se tiene una politica
para el registro activo de casos [3]. Esto se refleja en
~250 pacientes por afio que no han sido detectados,
diagnosticados o tratados apropiadamente [2]. Los
efectos de estas barreras de evidencian en la diferente
incidencia de cancer pediatrico a lo largo del pais, con
una incidencia mayor a 120 casos/millon en la regién
metropolitana y central, pero menor a 50 casos/millon
en la region Norte y El Peten (Figura 1).

Figura 1: Distribucién de incidencia de cancer pediatrico en las
diferentes regiones de Guatemala, afio 2022:
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Incidence per Region:
Mumer of new cases per milion <15 year old

— MNorth and Peten Region
| 64.7% living in rural areas

|—‘ Western Region
— 1 59.3% living in rural areas

|—l Eastern Region
1 52.5% living in rural areas

ﬁl Central Metropolitan Region
— ' 19% living in rural areas

Incidence according to ROPEG 2022, and demographic data took from "Censo Nacional Guatemala 2018

Fuente: Estimaciones calculadas en base al Registro Onco-Pediatrico de Guatemala, informe 2023 [2].
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La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) establecid
la iniciativa global contra el cancer pediatrico en el
afo 2018, priorizando seis canceres pediatricos:
Leucemia linfoblastica aguda, gliomas de bajo grado,
retinoblastoma, linfoma Hodgkin, linfoma Burkitt
y Tumor de Wilms, tumores altamente curables
con quimioterapia de primera linea accesible [4].
Estas enfermedades representan el 53.6% de los

diagnésticos de cancer en Guatemala (Tabla 2). Estos
canceres pediatricos son enfermedades altamente
curables cuando se garantiza el adecuado acceso
a un tratamiento multidisciplinario, medicamentos
de primera linea, y terapia de soporte adecuada,
alcanzando tasa de curacion a largo plazo que superan
el 80% en paises con altos ingresos.

Figura 1: Distribucién de incidencia de cancer pediatrico en las
diferentes regiones de Guatemala, afio 2022:

HIE[ReE Sobrevida
Enfermedad No. Casos del total de =
. L Global a 5 aiios
Diagndsticos
1 Leucemia Linfoblastica Aguda 1910 36% 59.8%
2 Linfoma de Hodgkin 288 5.4% 82.6%
3 Retinoblastoma 246 4.5% 61.4%
4 | Tumor de Wilms 151 3.2% 76.8%
5 Gliomas de bajo grado 148 2.8%
6 Linfoma de Burkitt 74 1.4% 73%
TOTAL 2817 53.6% ---

Fuente: Base de datos del Registro Oncopediatrico Nacional de Guatemala, afio 2022 [2].

En Guatemala, los canceres pediatricos mas frecuentes de acuerdo con la clasificacién ICCD incluyen Leucemias
(47%), Linfomas (13%), Tumores del sistema nervioso central (11%), retinoblastoma (6%), tumores dseos
malignos (5%) y tumores renales (4%) y tumores de células germinales (4%), estos representan el 86% de los
casos reportados y su primera linea de tratamiento son medicamentos accesibles en el pais (Fig. 2).

Figura 2: Distribucion de los distintos tipos de cancer
pediatrico en Guatemala, 2013-2022:

DISTRIBUCION POR ICCC

No. (4683)

= Leucemias, enfermedades mieloproliferativas y

enfermedades mielodisplasicos
= Linfomas y neoplasias reticuloendotelial

= CNS, Neoplasias intracraneales y intraespinales

miscelaneos
= Neuroblastoma y otros tumores de células nerviosas

periféricas
= Retinoblastoma

= Los tumores renales

_47%

= Tumores hepaticos
= Tumores dseos malignos

m Sarcomas de tejido blando y otros sarcomas

extradseos
= Tumores de células germinales, tumores trofoblasticas

y neoplasias de las gonadas
= Carcinomas y Otras Neoplasias Epiteliales

= Otras neoplasias malignas no especificadas

Tomado de “2022 Registro Oncopediatrico Nacional de Guatemala” [2].
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CENTROS DE ATENCION AL CANCER PEDIATRICO
EN GUATEMALA:

El Ministerio de Salud Publica y Asistencia Social
provee tratamiento para el cancer pediatrico a través
de la Unidad Nacional de Oncologia Pediatrica (UNOP),
un centro especializado en el diagndstico y tratamiento
del cancer en pacientes menores de 18 afios, que
brinda atencién al ~75% de los nuevos casos de cancer
pediatrico en el pais. Es un centro especializado en
el diagndstico y tratamiento de esta enfermedad,
ha desarrollado un equipo multidisciplinario de alta
especializacion y atencion de calidad. Gracias al
soporte de la Fundacién Ayidame a Vivir (AYUVI),
UNOP brinda atencion sin costo al paciente.

Ademas de UNOP el MSPAS también brinda
atencion en el Hospital General San Juan de Dios

(departamento de Adultos y Pediatria), el Hospital
Roosevelt (Departamento de adultos) y se contratan
servicios de un oncoélogo pediatra en el Hospital
Nacional de Quetzaltenango. El Instituto Guatemalteco
de Seguridad Social también presta los servicios de
oncologia pediatrica (menores de 5 afios). En el &mbito
privado, hay diferentes oncélogos que de manera
individual proveen tratamiento al paciente pediatrico
con cancer.

Guatemala no tiene una politica de registro obligatorio
de nuevos casos de cancer pediatrico, por lo que
la incidencia real de esta enfermedad no puede
determinarse de forma exacta. De acuerdo con los
datos del Registro Oncopediatrico de Guatemala,
la distribucién de casos atendidos en las diferentes
instituciones se describe en la tabla 3.

Tabla 3: Distribucién de la atencién a pacientes pediatricos con cancer
en las diferentes instituciones de Guatemala (2013-2021):

Centro #Casos Porcentaje

Unidad Nacional de Oncologia Pediatrica (UNOP) 4016 77%
Hospital General San Juan de Dios (HGSJDD) 358 7%

Hospital Roosevelt 115 2%

Instituto Guatemalteco de Seguridad Social (IGSS) 75 1.4%
Instituto Naiconal de Cancerologia 72 1.3%
Registro a través de notificacién de centros de diagndstico 58 1.1%
Registro a travéz de certificados de defuncién 537 10%

Fuente: Base de datos del Registro Oncopediatrico Nacional de Guatemala, afio 2022

(CUALES SON LOS RETOS PARA EL CANCER
PEDIATRICO EN GUATEMALA?

Actualmente, la tasa de mortalidad relacionada al
cancer pediatrico se sitia en 30 casos por millon,
con una sobrevida global que alcanza el 64% a 5
afos. Uno de los principales retos para los centros
de tratamiento de cancer pediatrico es el diagndstico
tardio. El ~35% de los pacientes son diagnosticados
en estadios avanzados de la enfermedad. Al realizar
un analisis de los factores que han tenido impacto en
la prolongacion del tiempo diagnéstico, encontramos

que las limitaciones econdmicas, estructurales y de
personal capacitado han influido significativamente en
el retraso diagndstico del paciente.

En un estudio realizado en UNOP sobre el tiempo
diagndstico del cancer pediatrico, se determiné que los
factores que influencian el tiempo diagndstico pueden
clasificarse en 3 contextos: el tiempo del paciente, el
tiempo de referenciay el tiempo del centro oncoldgico,
siendo el de mayor impacto el tiempo de referencia,
como puede verse en la Figura 3.
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Figura 3: Componentes del tiempo diagnéstico del paciente pediatrico
con cancer en Guatemala, afo 2022:

Tkmpo del paciente Tiernp-n de referencia A Tiempu de UNOP ﬂg—oo
42 dias 52 :lias 7 dias
{mediana) [mediana) |mediana)

1. Deteccidn de 2. Primera consulta 3. Llegada a UNOP 4. C}Jrrﬂrmacldn
sintomas relacionados eon proveedor de diagnostica
al cdncer salud

TIEMPO DIAGNOSTICO

95.2 dias (nedina)

Fuente: Entrevistas a 208 padres y cuidadores de pacientes con nuevo diagnostico de cancer en UNOP

Antes de la primera consulta con el médico o proveedor de salud, la educacion de los padres, la pobreza, vivir en

zonas rurales, y las limitaciones de transporte fueron factores que prolongaron el tiempo de consulta. El impacto
de estos factores puede verse reflejado en la figura 4.

Figura 4: Variaciones del tiempo diagndstico y condicion de pobreza en
las diferentes regiones de Guatemala, afio 2022.

9 =] Central Metropolitan Region
: | Povarty 38%
ki 97 days
f ' = Western Region
. ; - —' Poverty 51%
9 S | | Eastern Region
71 days 3 = 9 ~ —' Poverty 63%
| 9 o118 days
86 e il i North and Peten Region
i Poverty 71%

Median diagnostic time and demographic data documented in the study population

Fuente: el tiempo diagnostico fue calculado mediante entrevistas a padres y cuidadores de pacientes con nuevo diagnéstico de
céancer en UNOP. Las estadisticas de pobreza en cada region fueron obtenidas del censo nacional de poblacion afio 2018 [5].
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Luego de la primera visita a un profesional de salud,
el tiempo de referencia a un centro oncoldgico se
prolongo con la realizacion de estudios cada vez mas
complejosycostos queno seencuentrandisponiblesde
manera rutinaria en los centros de atencion pediatrica,
como tomografias, resonancias, biopsias o patologia.
Ademas, cerca del 64% de los pacientes realizan mas
de 3 visitas a proveedores de salud antes de ser referido
a un centro especializado en el tratamiento de cancer,
prolongando considerablemente el tiempo requerido
para diagnostico. Factores que tienen impacto en el
tiempo diagnoéstico del paciente pediatrico con cancer
en Guatemala.

El retraso diagndstico se correlaciona con mayor
carga tumoral al diagndstico y mayor deterioro clinico

del paciente, lo cual condiciona tratamientos mas
intensos, con mayor riesgo de recidiva y mas secuelas
a largo plazo. Al mismo tiempo, el deterioro en la
condicién clinica y nutricional del paciente limita la
tolerancia a los medicamentos, genera mas toxicidad
y muerte secundaria al tratamiento.

Debido a esto, el principal reto para la oncologia
pediatrica es generar una estrategia multiinstitucional
que facilite el acceso oportuno al tratamiento
oncoldégico del paciente y su familia.

Figura 5: Factores que tienen impacto en el tiempo diagndstico del
paciente pediatrico con cancer en Guatemala
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Figura 5: Las graficas evidencian el tiempo mediano
en dias (linea roja) que requirié el grupo de pacientes
para su diagnédstico. Las columnas representan el
nimero de pacientes que presentan la caracteristica
en cuestion.

Fuente: Entrevistas a 208 padres y cuidadores de pacientes
con nuevo diagnostico de cancer en UNOP
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Objetivo de la Guia de Referencia
Oportuna del Cancer Pediatrico

Objetivo General:

Facilitar la identificacion de signos tempranos de
cancer pediatrico por parte del personal de salud y
su referencia oportuna a los centros de tratamiento
especializado en el pais.

Objetivos especificos:

En un periodo de 2 afos, disminuir el tiempo de
referencia del paciente pediatrico con sospecha de
cancer de acuerdo con la gravedad de los sintomas
presentados y la probabilidad de que el paciente tenga
cancer:

« Pacientes con signos “rojos”: referencia al centro
de oncologia o tercer nivel en menos de 24 horas.

« Pacientes con signos “naranjas”: referencia al cen-
tro de oncologia o tercer nivel en menos de 72 horas.
« Pacientes con signos “verdes”: referencia al centro
de oncologia o tercer nivel en menos de 1 semana.

Optimizar el proceso de referencia y contrarreferencia
multiinstitucional desde los centros de atencion
primaria hasta los centros con alta capacidad
resolutiva para el diagndstico y tratamiento del cancer
pediatrico.

A quien esta dirigida esta guia:
El presente documento esta disefiado para ser una

&

-
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herramienta para el abordaje diagnostico oportuno
de los pacientes pediatricos, por lo cual, todos
los profesionales de salud que prestan atencién a
pacientes menores de 18 afios y que tengan dentro de
sus responsabilidades la orientacion diagnostica de
las familias, deben conocer y tener acceso a esta guia,
incluyendo:

* Personal de los centros de salud tipo 1y tipo 2, en-
fermeras, médicos generales, y el personal rotativo
como los estudiantes de medicina.

+ Personal de Hospitales Regionales: Incluyendo
meédicos generales, pediatras, o personal de EPS que
brinda atencion a la poblacion pediatrica.

« Personal de Hospitales Distritales, en los departa-
mentos o servicios de pediatria.

* Personal de los Departamentos de pediatria de los
Hospitales de Tercer y Cuarto nivel de atencién que
son responsables de los estudios para deteccién y
confirmacion diagnostica de cancer y traslado a las
Unidades de Oncologia.

* Personal médico y paramédico que presta atencion
a la poblacidn pediatrica en el ambito privado, puede
acceder al presente lineamiento.




Recomendaciones Generales para
la Evaluacion Pediatrica

Recomendaciones Generales en la Evaluacion

El cancer pediatrico es una enfermedad de origen ge-
nético, embrionario, que no tiene estrategias de pre-
vencion, por lo que el diagndstico oportuno solo puede
lograrse con la deteccidn temprana de signos y sinto-
mas sospechosos de cancer y la referencia oportuna
para su tratamiento.

Los familiares de los pacientes con cancer muchas ve-
ces no consultaran por los sintomas de cancer, por lo
que se recomienda una busqueda activa de signos y
sintomas de la enfermedad en cada visita de chequeo
médico.

Cuadro 1: Listado de preguntas que deben realizarse al cuidador de
pacientes en cada visita de control pediatrico

En cada visita, PREGUNTAR:
¢Ha tenido fiebre por mas de 7 dias?
¢Ha tenido sudoracién nocturna excesiva?
¢Ha presentado cefalea o dolor de cabeza constante en los ultimos 15 dias?
¢Ha tenido cefalea o dolor de cabeza que se acompafia de vomitos?

¢Ha presentado dolor de huesos que impide la actividad?
¢Ha tenido fatiga o pérdida de peso en los ultimos 3 meses?

Si alguno de estas preguntas tiene una respuesta positiva, debe realizarse un
examen clinico minuciosa en busca de signos clinicos de cancer.

Cuadro 2: Listado de signos clinicos que deben
buscarse en cada visita de control pediatrico

En cada visita clinica, buscar los siguientes signos y sintomas

Piel:
* Petequias o hematomas
+ Palidez
Ojos:
+ Leucocoria (Pupila blanca)
+ Estrabismo
* Proptosis (Ojos saltones)

- Pérdida de vision.
« Vision borrosa.

Cara:
 Paralisis facial.
« Asimetria facial
Ganglios:
+ >2.5 cm, pétreos, sin eritema ni calor.

Abdomen:
+ Masa abdominal
* Hepatomegalia
+ Esplenomegalia
Extremidades:
« Paralisis miembro superior
« Paralisis de miembro inferior
+ Trastorno de la marcha.
+ Masas en cualquier parte del cuerpo.

Estos sintomas son sugestivos de cancer o enfermedad grave, deben referirse inmediatamente.

Guia para la deteccion temprana y referencia
oportuna del cancer pediatrico en Guatemala
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Estos signos y sintomas tienen indicacion
de referirse inmediatamente a UNOP

W Y

d ‘
Leucocoria o pupila blanca Masa Abdominal

Consulta
a UNOP si
encuentras
uno gie estos

Ganglios que persisten por >2 sem Masa mediastinal o tos cronica

it

Masa en los huesos “Rayos de Sol” o levantamiento periostico Pancitopenia o blastos




Los pacientes con en quienes se detecta alguno de
estos signos deben continuar estudios para descartar
cancer pediatrico, y referirse a la Unidad Nacional de
Oncologia Pediatrica o aun Hospital con Departamento
de Oncologia Pediatrica que pueda confirmar el
diagnostico en el menor tiempo posible.

La sospecha de cancer pediatrico debe considerarse
una emergencia, el estudio de estos pacientes debe
realizarse inmediatamente, y la referencia a un centro
de mayor capacidad resolutiva no debe demorarse por
la realizacién de estudios complementarios locales
que posteriormente deben repetirse y que solo retrasan
el proceso de referencia.

Debido ala complejidad de la infraestructura nacional y
al entorno cultural y educativo, pacientes que provienen

de zonas rurales, que no hablan espafol o que viven
en ambitos de pobreza, deben ser transferidos a
UNOP desde el centro hospitalario mas cercano a su
vivienda, evitando que el paciente rehidse continuar
con el proceso de diagnostico.

Referencia Oportuna del Paciente:

Con el objetivo de evitar estudios innecesarios a nivel
local, los siguientes signos y sintomas se consideran
alta sospecha de cancer y son una emergencia, y
deben referirse a UNOP o al Hospital mas cercano
inmediatamente (Menos de 24 horas):

Cuadro 3: SIGNOS ROJOS:
Signos y sintomas son de alta sospecha de cancer o enfermedad muy
grave, ameritan consulta inmediata menor de 24 horas a UNOP o al
hospital mas cercano.

Anemia severa con signos de gasto alto.

Hiperleucocitosis.

Petequias o hematomas sin explicacion.

Cefalea persistente y progresiva por mas de 2 semanas.
Vomitos en proyectil, que persisten 2 semanas.
Convulsion sin fiebre de nueva aparicion.

Inici6 subito de: pardlisis facial, visién borrosa, visién

doble o ceguera.

Pérdida del habla de inicio subito.

Leucocoria (pupila blanca).

Proptosis (ojos saltones).
Masa mediastinal.
Masa abdominal.

Hepatomegalia o Esplenomegalia.

Inicio subito de paralisis en miembro superior y/o inferior.
Inicio repentino de marcha asimétrica.

Masas sin signos de inflamacion.

Dolor éseo intenso, sin signos de inflamacién.
Agrandamiento testicular, duro, adherido a piel, no

doloroso.

Pérdida de peso, sudoracién nocturna profusa o fiebre >7

dias sin explicacion.

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Los siguientes signos son altamente sugestivos de cancer en pacientes estables, y requieren una referencia
urgente, en las primeras 72 horas luego de su deteccién:

Cuadro 4: SIGNOS NARANJAS:
Sospecha de cancer en un paciente estable, debe trasladarse al
hospital mas cercano o a UNOP en no mas de 72 horas

Ganglio >2.5 cm, duro, no doloroso, crecimiento por >4 semanas.

Palidez, cansancio y fatiga que no mejoran luego de 2 semanas.

Golpe en hueso con edema progresivo > 2 semanas.

Obstruccion nasal unilateral, que persiste o empeora por mas de 2 semanas.

Disminucion del rendimiento escolar sin explicacion
Cambios en el comportamiento de nueva aparicion, inexplicables.
Signos de pubertad precoz.

Los siguientes signos pueden ser secundarios a cancer o a otra enfermedad poco frecuente que requiere
estudio y tratamiento complejo, en centros de atencidn terciaria en conjunto con la unidad de oncologia:

Cuadro 5: SIGNOS VERDES:
Sospecha de cancer u otra enfermedad poco frecuente, que requiere estudio
y tratamiento especifico en CENTROS DE REFERENCIA en colaboracion con la
UNOP u otra Unidad de Oncologia

+ Ganglio <2.5 cm, con signos de inflamacidn, que persiste <4 semanas.

« Aumento del volumen de cualquier parte del cuerpo con signos de inflamacion.

Fuente: Cuadros adaptados del manual AIEPI para la deteccién temprana del cancer en nifios y
adolescentes, adaptados a las condiciones del sistema de salud de Guatemala [6].
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Leucemias en la Edad Pediatrica

Laleucemia es el cancer pediatrico mas comun. Sonun
grupo de enfermedades hematopoyéticas donde existe
una “célula madre leucémica” que entra en divisidon
descontrolada creando una clona leucémica. Esta
clona tiene caracteristicas morfolégicas distintivas
(blastos), pero ademds tienen caracteristicas bilégicas
gue pueden reconocerse por la expresion de proteinas
o antigenos llamados Clusters de Diferenciacién (CD).
Estas proteinas determinan el linaje especifico de la
leucemia, la madurez de las células, el prondstico
esperado con el tratamiento de la enfermedad, y el tipo
de tratamiento que debe recibir [7].

La clona leucémica puede tener alteraciones genéticas
que se asocian con un prondstico adverso, por ejemplo,
la presencia de translocacién 9;22 (cromosoma
Philadelphia), translocacion 4;11, translocacién 1;19,
o hipo diploidia severa. También existen alteraciones
que confieren un prondstico favorable como por
ejemplo en la leucemia linfoblastica aguda la hiper
diploidia, la translocacion 12;21, la translocacién
8;21 en leucemias mieloides, o que determinen un
tratamiento especifico como la translocacion 15;17 de
la leucemia promielocitica [8].

Las leucemias agudas podemos dividirlas en 2 grandes
familias, leucemias mieloides (LMA) y linfoides (LLA),
siendo estas las de mayor prevalencia.

Cuando debemos sospechar una leucemia:

Las leucemias generan sintomas segun la rapidez de
la reproduccion de las células blasticas, la infiltracién
a los tejidos hematopoyéticos, y la sustitucion de las
células hematopoyéticas normales. Los sintomas mas
comunes que podemos ver en estos pacientes son [6]:

+ Palidez generalizada, evidente en palmas, plantas
de los pies y conjuntivas.

+ Cansancio o fatiga excesiva, que no mejora luego
de 2 semanas.

« Sangrados: Petequias, equimosis, sangrado de
encias, nariz u otro sitio sin ninguna explicacion.

 Hepatomegalia y esplenomegalia (Figura 1).

+ Ganglios >2.5 cm, Unicos o multiples, sin signos de
infeccion (Figura 2).

+ Cloromas: Masas leucemias que pueden crecer en
cualquier localizacion (Figura 3)

+ Dolor éseo sin signos de inflamacion, que impide
la actividad del nifio (mds comun en fémur, tibia,
cadera).

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Figura 1. Distension abdominal debido
a esplenomegalia.

Ll
Figura 2. Ganglios en cuello, pétreos, no
dolorosos, en paciente con leucemia.

Figura 3. Cloromas supraorbitarios.




Los hallazgos de laboratorio compatibles con leucemia
pueden ser uno o mas de lo siguientes:

Anemia

Trombocitopenia

Leucopenia, especialmente con neutropenia
(Neutrofilos <1000/mL) o leucocitosis (GB >20,000/
mL), que generalmente muestra predominio de
Linfocitos o monocitos.

Tiempos de coagulacién (incluyendo fibrindgeno
y Dimero-D): En casos con coagulopatia, se
prolongan el TP y TPT, disminuye el fibrindgeno y
se eleva el Dimero D.

Deshidrogenasa lactica elevada.

Lisis tumoral: Incremento de Potasio, Fosforo,
acido urico, y disminucion del calcio séricos.

Frote de sangre periférica: Células bldsticas o
inmaduras (Figuras 5-7).

Aspirado de médula dsea: Evidencia sustitucion
de la produccion sanguinea normal por blastos. La
sangre de médula dsea debe enviarse a estudios
especiales para determinar el tipo especifico de
leucemia.

Que debemos hacer cuando sospechamos leucemia:

Estabilizar al paciente.

Anemia: Si hemoglobina (HGB) <7 g/dL, transfundir
células empacadas en alicuotas (5 ml/Kg infundido
en 4 horas), repetir por 2-3 veces y hacer un control.
Trombocitopenia: Si  plaquetas <20,000/dL,
transfundir plaquetas (1 U por c/10 kg).
Correccion de coagulopatia: Si fibrindgeno
bajo o prolongaciéon del TP o TPT, Transfundir
crioprecipitados (1 U por ¢/10 kg) o plasma fresco
congelado (10 ml/Kg).

Fiebre: si hay neutropenia realizar hemocultivo e
iniciar cobertura antibiética con una cefalosporina
de tercera generacion (cefepime o ceftazidima) o
ceftriaxona y un aminoglucoésido.

Evaluar la presencia de lisis tumoral.

Traslado a la Unidad de Oncologia al estar estable
el paciente.

Figura 4: Blastos de leucemia linfoblastica.

Guia para la deteccién temprana y referencia
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Que debemos hacer cuando sospechamos leucemia en un paciente

Palidez general, equimosis, petequias, sangrados
Fiebre >7 dias sin explicacidn

Signos de leucemia:

¥

Si disponible: DHL, Ac. Urico, Fosforo, Na, K, Calcio

Hacer inmediatamente:

Hematologia completa.

Creatinina

¥

2 0o mas citopenias con o sin

leucocitosis

NO

Buscar signos acompafiantes:
Adenopatias, Hepatomegalia, esplenomegalia, dolor dseo,
Agrandamiento testicular, pardlisis craneal,
Ry (masa mediastinal)

¥

Algun signo acompafiante presente,
yfo DML alta, lisis tumoral presente

Hay infeccidn viral/ bacteriana

6,» _E-__‘ﬁh_
NO 5l
!

Tratamiento medico y evaluacidn en 2
SEm.
Evitar usar Prednisona, metil-PDN o
Dexametasona

L 4

Cuadro resuelto

o> R

Observacion
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Elaborado por los colaboradores.

Haz tus consultas
escaneando aqui o

al Whatsapp
(O 2328-9600




Tumores del Sistema Nervioso Central

Los tumores del sistema nervioso central se
originan dentro del tejido cerebral o de la columna,
a partir de células gliales (gliomas diferenciados
o indiferenciados), de las paredes ventriculares
(ependinomas), de células germinales (germinomas),
de la hipodfisis (craneofaringioma) o de células
embrionarias indiferenciadas (meduloblastoma, tumor
rhabdoide). En conjunto, representan la segunda causa
mas comun de cancer pediatrico en el mundo.

A diferencia de los tumores de tejido blando en otras
localizaciones, no es posible ver el crecimiento de
los tumores del SNC, y los sintomas que producen
dependen de la localizacion del tumor. Las tablas 1y 2,
enumeran un listado de signos y sintomas de alarma
que deben evaluarse en cada paciente. La presencia
o inicio repentino de uno o mas de ellos, es una
indicacion de referencia inmediata del paciente.

El diagnostico de tumores del SNC inicia con la
evaluacion clinica minuciosa para determinar el posible
origen del tumor, y sigue con un estudio de imagen,
marcadores tumorales (en casos seleccionados),
tomografia, resonancia, que pueden evidenciar la
localizaciéon tumoral (figuras 1, 2) y posteriormente
biopsia. Estos tumores son siempre una emergencia
médica, ya que su deteccion oportuna condiciona la
probabilidad de reseccion y curacion con la menor
cantidad de secuelas a largo plazo posibles. El
tratamiento es complejo y requiere de un equipo
multidisciplinario que incluya neurocirugia, oncologia,
radioterapia, cuidado intensivo, terapia fisica, soporte
nutricional, entre otros [10].

Figura 1. Ependinoma en fosa posterior

Figura 2.
Tumor de tallo cerebral

Guia para la deteccion temprana y referencia 25
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Tabla 1: Signos y sintomas durante el examen fisico del INFANTE, NINO O
ADOLESCENTE que son sospechosos de tumor en el sistema nervioso central

Ausente

Signo o Sintoma Presente

Alteracion de la conciencia, desorientacién o confusion

Convulsiones de nueva aparicion

Cefalea intensa, matutina, que persiste por mas de 2 semanas

Vomitos en proyectil, que persisten por 2 semanas

Dolor de cuello que se irradia a la espalda y persiste 2 semanas

Dolor de espalda y columna que persiste 2 semanas

Signos de pubertad precoz

Diabetes insipida: poliuria, polidipsia

Pardlisis facial (desviacion de comisura labial y parpado)

Movimientos oculares anormales

Estrabismo

Nistagmo

Ceguera subita

Inicio de visidon borrosa

Afasia

Imposibilidad para deglutir (sin dafio en la cavidad oral)

Pardlisis en miembro superior (total o una parte)

Pardlisis en miembro inferior (total o una parte)

Marcha asimétrica o cambios en la marcha

Perdida de destrezas adquiridas: escritura, vestimenta, alimentacién

Cambios en el comportamiento (agresividad, hiperactividad)

Adaptado de manual AIEPI para deteccion temprana de cancer
en la nifiez [6] y del Manual de Procedimientos para la Deteccion
Temprana del Cancer en nifios, nifias y adolescentes [9]

Haz tus consultas
escaneando aqui o

al Whatsapp
(O 2328-9600
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Tabla 2: Signos y sintomas durante el examen fisico del lactante que son
sospechosos de tumor en el sistema nervioso central

Presente Ausente

Signo o Sintoma

Perdida de la conciencia

Convulsiones de nueva aparicion

Flacidez o perdida del tono muscular

Vomitos en proyectil, que persisten por 1 semana

Aumento del perimetro cefalico

Abombamiento de la fontanela

Signos de pubertad precoz

Diabetes insipida: poliuria, polidipsia

Pardlisis facial (desviacion de comisura labial y parpado)

Movimientos oculares anormales

Estrabismo

Nistagmo

Perdida de la succion

Perdida de los hitos del desarrollo

del cuello, fallo de medro

Perdida de destrezas adquiridas: marcha, control de esfinteres, sosten

Imposibilidad para deglutir (sin dafio en la cavidad oral)

Llanto asimétrico

Asimetria en los movimientos voluntarios o involuntarios

Adaptado de manual AIEPI para deteccién temprana de cancer en
la nifiez [6]. Manual de Procedimientos para la Deteccion Temprana

del Cancer en nifios, nifias y adolescentes [9]

Haz tus consultas
escaneando aqui o

al Whatsapp
(O 2328-9600
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Que debemos hacer cuando sospechamos un tumor del
sistema nervioso central

SIGNOS CLINICOS DE TUMOR DEL SNC:
Cefalea: Matutina, que persiste >15 dias
Vomitos en proyectil (con o sin nausea).
Convulsién fin fiebre, nueva aparicidn.

Paralisis: facial, hemiplejia, perdida funcidn de extremidades.

Afasia: Perdida del habla.
Visién borrosa o ceguera sibitas
Alteracidn de la marcha, imposibilidad para caminar.
Perdida de los hitos del desarrollo.
Trastornos hormonales: Pubertad precoz, diabetes insipida.

F

Examen fisico completo, determinar sitios afectados.

!

Paciente estable.
Estabilizar al paciente

.

Hacer tormografia o Resonancia cerebral inmediatamente

k4

Presencia masa solida a nivel cerebral?

- _\\\.

NO
r
Referencia a
Consulta a Neurologia u Hospital
UNOP o NCP de 3er. nivel

Diagrama realizado por los colaboradores.

Haz tus consultas
escaneando aqui o
al Whatsapp

(O 2328-9600
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Linfomas Pediatricos

Los linfomas son tumores malignos que afectan el
sistemallinfatico,lared detejidosy érganos distribuidos
por todo el cuerpo por donde circula la linfa, un liquido
rico en proteinasy glébulos blancos que se encargande
eliminar toxinas, agentes infecciosos y otros desechos
del organismo. Los 6rganos del sistema linfatico
incluyen ganglios, higado, bazo, timo y amigdalas.

Los érganos del sistema linfatico pueden agrandarse
en respuesta a una infeccién bacteriana o viral,
tornandose grandes, rojos y calientes. Esta es la causa
mas frecuente de inflamacion de ganglios linfaticos
y resuelven luego de 3-4 semanas con tratamiento
sintomatico o antibidtico.

Otra causa menos frecuente de linfadenopatias son
los linfomas y las enfermedades de deposito. Los
linfomas se caracterizan por el crecimiento progresivo
de adenopatias o ganglios no dolorosos, sin eritema,
sin calor ni rubor, adherido a los tejidos blandos en
cualquier parte del cuerpo. El sitio mas comun es el
cuello, pero también puede afectar las axilas, regién
inguinal, el mediastino y producir masas abdominales,
hepatomegalia y esplenomegalia.

Los linfomas podemos clasificarlos en 2 grandes
familias, Hodgkin y No Hodgkin. Ambas entidades se
caracterizan clinicamente por [11]:

+ Crecimiento progresivo que se mantieney progresa
por 2-3 semanas.

» Ganglios duros, pétreos, no dolorosos (Figura 1-3).

+ Ganglios supraclaviculares.

« Se acompaiian de sintomas sitemicos como fiebre,
sudoracién nocturna, tos no productiva.

+ Se asocian a alteraciones en la hematologia, VS o
DHL, o radiografia de térax con masa mediastinal.

El abordaje inicial de estos tumores incluye:

- Hematologia completa y lisis tumoral (Acido drico,
fosforo, potasio, creatinina)

+ Marcadores tumorales: velocidad de
sedimentacion, deshidrogenasa lactica.

* Imdagenes: Radiografia de térax (buscar masa
mediastinal) y ultrasonido, que muestra ademas del
aumento de tamario del ganglio (>2.5 cm) perdida
de la ecogenicidad normal del hilio, con forma
redonda en vez de oval, aumento de la vascularidad,
textura heterogénea o con calcificaciones, y con
bordes mal definidos.

« Otros estudios adicionales requeridos son
tomografias del sitio afectado y biopsia.

Figura 1: Adenopatia petream no dolorosa, sin
signos de inflamacién en cuello

Figura 2: Adenopatias inguinales, pétreas, coloracion
violacea, sin signos de inflamacion

Guia para la deteccion temprana y referencia
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La biopsia ganglionar esta indicada en cualquier ganglio que aumenta de tamafio sin caracteristicas infecciosas:
adheridos a la piel, duros, pétreos, no dolorosos, sin eritema, o que luego de 4 semanas continia aumentando

de tamarfio [11].

Estos estudios especificos debemos realizarlos en el centro de tratamiento oncolégico para determinar el mejor
abordaje y tratamiento del tumor.

Figura 3: Adenopatias submandibulares, pétreas, no
dolorosas, sin signos de inflamacion

Figura 4: Masa mediastinal
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Abordaje recomendado en el paciente con adenopatias
sospechosas de linfoma

Ganglios >2 cm cualquier localizacidn:

Crecimiento acelerado (duplica su tamafio en 48 horas)

sl NO

:

Buscar signos acompafantes:
Citopenias, Rx Térax con masa mediastinal, estridor, tos
crinica, edema facial, fiebre =7 dias, pérdida de peso,
sudoracidn nocturna, masa abdominal.

L J

Uno o mas signos acompafiantes

NO

L 4

Tratamiento con AINES +/- antibidtico por 2 sermanas
(evitar Prednisona, metil-PDN o Dexametasona)

v

Continua creciendo, o son duros, pétreos, adheridos a
tejidos blandos, sin dolor

NO

L 4

Cuadro resuelto

5l

Observacion

CONSULTA
A UNOP

Desarrollado por los colaboradores

Haz tus consultas
escaneando aqui o

al Whatsapp
(O 2328-9600
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Linfoma de Hodgkin

Es el linfoma mas comun en la edad pediatrica, en
UNOP es el tercer cancer mas frecuente. Se caracteriza
por el crecimiento lento y progresivo de adenopatias
(semanas a meses), llegando en algunos casos a
producir bulky nodal (conglomerado ganglionar mayor
de 6 cm) (Figura 1y 2). El sitio primario mas comun es
cervicaly supraclaviculary se asocia aensanchamiento
mediastinal en 2/3 de los pacientes.

La enfermedad puede diseminarse a todo el cuerpo
y afectar el higado, pulmones y/o médula 6sea. La
presencia de fiebre sin foco aparente, pérdida de peso
mayor al 10% en los ultimos 6 meses y sudoracion
nocturna profusa se conoce como sintomas B, los
cuales son indicios de diseminacion de la enfermedad
[12].

En los laboratorios podemos encontrar:

+ Hematologia normal.

+ Aumento de la Velocidad de sedimentacion (VS).

« Ausencia de lisis tumoral (acido urico, fésforo,
creatinina, potasio y calcio normales).

« DHL: normal o levemente elevada.

« Elevacién de reactantes de fase aguda: Proteina C
reactiva, aumento del fibrinégeno, trombocitosis.

- RX térax: Bulky mediastinal: indice mediastinal
mayor de 0.33 (Figura 3).

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Figura 1. Masa dura, pétrea, no dolorosa, sin signos
de inflamacién ni infeccion en cuello.

Figura 2: Masa de gran tamafio sin signos de
inflamacién en cuello.

Figura 3. Ejemplificacion medicion masa
mediastinal:

indice mediastinal = A/ B

A: medida del mediastino en cm a nivel de D5
o bifurcacion de la carina.

B: medida del diametro del térax a nivel de la
insercion del diafragma.

Bulky mediastinal: A/B= >0.33

El diagndstico se realiza mediante biopsia del sitio
ganglionar mas accesible.



En los pacientes con bulky mediastinal, la toma de
biopsia constituye la principal causa de mortalidad
debido a la obstruccién irreversible de la via aérea,
por lo cual se recomienda que el procedimiento
sea realizado en manos expertas, en centros con
disponibilidad de cuidado critico y experiencia
en el tratamiento oncolégico, permitiendo buscar
alternativas terapéuticas y diagnosticas cuando el
riesgo quirdrgico es muy alto [13].

La caracteristica histologica del linfoma Hodgkin es
la presencia de células de Reed-Sternberg (RE). Se
clasifica en 2 grandes grupos:

* LH clasico: En patologia se caracteriza por la
expresion de las proteinas CD30 y CD15 en las
células RE. Estos pueden ser de 4 tipos: Esclerosis

nodular, celularidad mixta, rico en linfocitos y
deplecion linfocitaria.

* LH Nodular predominio linfocitario: La célula
caracteristica en la patologia es la “célula
linfohistiocitaria”, que es CD20+, con CD15y CD30
negativo.

El prondstico de la enfermedad y la intensidad del
tratamiento se correlacionan directamente con el
estadio (cantidad de regiones ganglionares afectadas
al diagndstico). Con un tratamiento y estratificacion
basada en riesgo, la sobrevida puede alcanzar
>95% [12]. UNOP tiene una sobrevida de 95% para
pacientes de bajo riesgo, 90% para riesgo intermedio
y 80% para alto riesgo. Es muy importante detectarlos
oportunamente para mejorar la sobrevida reduciendo
la toxicidad y efectos secundarios del tratamiento.

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Linfomas no Hodgkin:
Linfoma de Burkitt

Es una neoplasia de células de linfoides de linaje B
maduro. Poseen una mutacién del gen c-myc que
le confiere la propiedad de crecimiento acelerado,
duplicando su tamafio en 12-24 hr.

Existen 3 formas clinicas:

a. Burkitt asociado a VIH.

b. Burkitt endémico: que se presenta en la regién
submandibular, evidenciando crecimiento rapido
de una masa: (figura 1y 2).

c. Burkitt esporadico: La localizacién mas comun
es abdominal. La madre puede detectar la masa
o distension abdominal, o puede presentarse
como un cuadro de dolor abdominal y obstruccion
intestinal. Se asocia comunmente a intususcepcién
intestinal (Figura 3y 4).

En los laboratorios puede encontrarse:

+ Hematologia: puede ser normal (en tumores
localizados) pero puede mostrar citopenia cuando
ha invadido la médula 6sea.

* Velocidad de sedimentacion normal.

* Presencia de lisis tumoral (4cido urico, fésforo,
potasio y creatinina elevados, calcio bajo).

- Deshidrogenasa lactica (DHL): elevada, mayor de 2
veces lo normal.

+ Radiografia de térax: Normal.

El diagnostico se realiza por medio de biopsia, con
patologia convencional o citometria de flujo. El hallazgo
distintivo es una neoplasia de células pequefas,
redondas y azules con “patron de cielo estrellado”.
Las células son positivas para CD19, CD20, Kappa o
Lambda. Los estudios genéticos muestran t(8:14)
positiva [14].

El mayor riesgo para estos pacientes es la lisis
tumoral, que puede producir falla renal y muerte
por arritmias. Ademas el crecimiento acelerado de
una masa abdominal puede producir obstruccion o
perforacion intestinal, por lo que deben trasladarse
inmediatamente para realizar la biopsia y manejo de
las complicaciones.

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Figura 1y 2: Linfoma de Burkitt mandibular.

Figuras 3 y 4. Masa abdominal derecha de 7 dias
evolucion. Se observa la asimetria abdominal y
en radiografia el desplazamiento intestinal por la
masa. (flecha roja).




Linfomas no Hodgkin:
Linfoma Linfoblastico

Son neoplasias malignas que se originan de células Figura 2y 3: Bulky mediatinal (incremento
precursoras B o T, biolégicamente idénticos a los del tamano del mediastino, linea azul), con
S L S desplazamiento de la traquea (flecha roja).
blastos de Leucemia linfoblastica de linaje By T, pero
sin blastos en la médula 6sea. Se caracterizan por el
inicio subito de adenopatias o masas de localizacion
variable, incluyendo la region cervical, inguinal, axilar,
mediastino o incluso en tejidos blandos (cloromas)
(figura 1).

Los linfomas de células T se presentan comunmente
con bulky o masa mediastinal (indice mediastinal
mayor de 0.33). Esto puede producir desplazamiento
de la traquea (figura 2, 3).

Figura 1. Cloroma: Masa leucémica en rodilla,
se observa un area eritematosa, tratada como
celulitis, sin respuesta.

Los linfomas linfoblasticos de linaje B pueden
presentarse en cualquier localizacién, afectando
organos linfaticos como bazo e higado, produciendo
hepatomegalia y esplenomegalia (figura 4) asi como
sitios no ganglionares como huesos, ovarios, mamas,
Sistema Nervioso Central, y piel (figura 5).

Guia para la deteccion temprana y referencia 35
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Figura 4. Distension abdominal paciente hepato-
esplenomegalia, se evidencia desplazamiento del ombligo Figura 5. lesiones en piel
hacia la pelvis e irregularidad en ambos flancos. por linfoma.

Cuando no hay infiltracién de la medula ésea, el diagndstico se realiza mediante biopsia de la masa,
que se envia a citometria de flujo o patologia e inmunohistoquimica [8].

Estos linfomas reciben un tratamiento similar al de las leucemias linfoblasticas, detectarlos
tempranamente ayuda a disminuir la toxicidad del tratamiento y la calidad de vida a largo plazo.

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Retinoblastoma

Es un cancer que se origina de las células de la retina
y es el tumor ocular mas frecuente en pediatria. El ojo
se compone de una camara anterior (escleras, pupila,
iris), el humor vitreo (parte liquida del ojo, que funciona
como un lente), y el recubrimiento posterior que inclu-
ye la coroides y la retina. La retina recibe las sefiales
del exterior, las procesa y las transmite hacia el nervio
Optico para generar la vision.

En el retinoblastoma (RB), hay una proliferacién anor-
mal de células embrionarias de la retina. El estimulo
para este crecimiento anormal es una mutacion gené-
tica heredada (mutaciones del gen RB1, o p53) o ad-
quirida espontaneamente. Con el crecimiento tumoral
se genera una masa Unica (unifocal) o mdultiple (multi-
focal), unilateral (un ojo) o bilateral (ambos ojos) que
puede extenderse de forma endofitica (hacia el humor
vitreo) o exofitica (hacia la parte posterior del 0jo) [15]

El RB es un tumor de la infancia temprana, mas del
90% de los casos se diagnostican antes de los 5 afios,
con una mediana de edad diagnostica para los casos
hereditarios de 6 meses y para los casos espontaneos
de 2 afios.

El sintoma mds comun del RB es la leucocoria (refle-
jo blanco en el ojo) (figura 1-3), que se produce por el
crecimiento tumoral que opaca la retina. Este signo es
detectado por los familiares y puede ser muy dificil de
evaluar a los nifios pequefios.

La leucocoria se detecta por medio de la evaluacién

del reflejo rojo, que debe hacerse en un cuarto obscu-
ro, con apertura espontanea de los ojos. El examinador
sostiene el oftalmoscopio a una distancia de 40-50 cm
de los ojos del bebe (Figura 5). Lo normal es encontrar
una coloracion roja-naranja en ambos 0jos, simétrica.
Este reflejo debe evaluarse en cada visita desde el na-
cimiento hasta los 5 afios.

Los pacientes que tengan sospecha de este tumor de-
ben referirse inmediatamente a una evaluacién oftal-
moldgica bajo anestesia.
Otros sintomas que pueden presentarse en pacientes
con retinoblastoma son:

« Estrabismo (ojos torcidos o asimétricos)
- Exoftalmos (ojos saltones)

* Proptosis (Figura 6).

+ Hifema

+ Eritema conjuntival persistente

El diagndstico de retinoblastoma se realiza con la eva-
luacion directa por medio de oftalmologia bajo seda-
cion. Se realizan ademas estudios de extension de la
enfermedad como tomografias o resonancia orbita-
ria y cerebral, y examen de liquido cefalorraquideo y
medula 6sea. El tratamiento requiere quimioterapia,
terapia intraocular (laser, aplicacion de quimioterapia
intravitrea o intraarterial), en ocasiones enucleacion y
radioterapia [15].

La deteccién temprana es esencial para preservar la
vision y el ojo afectado.

Figura 1. Leucocoria, ojo derecho.

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Figura 2. Leucocoria bilateral, mas evidente en ojo derecho.

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Figura 3. Leucocoria ojo izquierdo.



Figura 5. Técnica para evaluar el reflejo rojo en pacientes pediatricos.
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Figura 6. Proptosis ocular en un paciente con retinoblastoma.

Sospecha de Retinoblatoma

Leucocoria (pupila blanca)

(Detectada por proveedor de salud o

familiar)
Otros signos de alerta:
Estrabismo
Proptosis
Exoftalmos
Hifema
Consulta a
UNOP
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Masas Abdominales
en Pediatria

Una masa abdominal es una de las presentaciones
mas comunes de tumores sélidos en la edad pedia-
trica, y aunque existen algunos “pseudotumores” no
malignos, todas las masas abdominales deben estu-
diarse inmediatamente luego de su deteccién para de-
terminar su origen y darle tratamiento por un equipo
multidisciplinario incluyendo cirugia, quimioterapia u
otras modalidades terapéuticas.

Las masas abdominales durante el periodo neonatal y
los primeros meses de vida pueden ser de origen be-
nigno (rifiones poliquisticos o multiquisticos, nefroma
mesoblastico congénito, duplicaciones intestinales,
hemangiomas hepdticos, entre otros), luego de los 6
meses de vida, la mayor probabilidad es que una masa
abdominal sea de origen tumoral maligno, y requiere
un equipo (infraestructura y soporte) que permita el
mejor abordaje médico-quirurgico.

Una masa abdominal puede abordarse de acuerdo con
la edad del paciente o con la localizacion de la lesién.
De acuerdo con la localizacion, las masas abdomina-
les mas comunes en pediatria son:

d

a. Hipocondrio derecho: Hepatoblastoma y hepatocarcinoma.

b. Flancos derecho e izquierdo: tumores renales (tumor de
Wilms) y suprarrenales (neuroblastoma).

c. Meso-hipogastrio: Linfomas (Linfoma Burkitt), algunos
sarcomas. Algunas veces los linfomas y sarcomas son de
localizacién retroperitoneal, paravertebral.

d. Hipogastrio-pelvis: Tumores germinales, linfomas, sarcomas.

Clinicamente, el paciente con tumor abdominal mues-
tra el crecimiento de una masa que genera una asime-
tria abdominal (Figura1, 2), produciendo incluso circu-
lacién colateral (Figura 3). Algunos tumores, como los
de origen renal, pueden producir masas que protruyen
en ambos lados del abdomen (Figura 4).

El hallazgo de una masa abdominal en la edad pediatri-
ca es una emergencia, y debe referirse lo antes posible.

Realizar un ultrasonido (USG) determina el origen de
la masa y puede diferenciar entre lesiones tumorales
y pseudotumores como hepatomegalia, esplenome-
galia, o dilatacién de una viscera (intestino, vejiga) o
un trayecto herniario. Los tumores abdominales ma-
lignos son de aspecto solido, y pueden acompafarse
de calcificaciones o zonas heterogéneas de necrosis y
neovascularizacion. Se diferencian de las lesiones be-
nignas que usualmente son homogéneas y tiene con-
tenido graso o liquido (quistico, o con detritos como
hematomas o abscesos).

Cuando se documenta una masa abdominal, la refe-
rencia a UNOP debe ser inmediata, pueden realizarse
estudios complementarios, sin retrasar el proceso de
referencia, como los siguientes:

Figura 1. Masa en flanco e hipocondrio derecho.

Guia para la deteccion temprana y referencia
oportuna del cancer pediatrico en Guatemala

4



42

Figura 3 y 4: Circulacion colateral debido a gran
1. Hematologia completa: masa abdominal.

a. Trombocitosis: Es comun en hepatoblastoma.

b. Citopenias (anemia, trombocitopenia o neu-
tropenia) pueden presentarse en caso de lin-
foma o leucemia.

2. Orina:

a. Hematuria puede presentarse en tumores re-
nales o de vejiga.

3. Marcadores tumorales:

a. Alfa-Fetoproteina (AFP): Positiva en hepato-
blastoma y algunos tumores germinales.

b. Subunidad beta-gonadotropina coriénica hu-
mana (b-HCG): positiva en algunos tumores
germinales.

4. Lisis tumoral: aumento de creatinina, acido urico,
fosforo y/o potasio, en pacientes con linfoma/
leucemiay algunos casos por obstruccién uretral
por masas abdominales.

Las masas abdominales son una urgencia, al encon-
trar una masa abdominal el paciente debe ser referido
inmediatamente a UNOP para completar los estudios
diagndsticos y determinar el mejor abordaje terapéu-
tico.

Figura 2. Masa en flanco derecho.

Figura 5. Masas en ambos flancos, producen asimetria
de la parte superior del abdomen.

Guia para la deteccion temprana y referencia
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Abordaje del paciente pediatrico con masa abdominal

Masa abdominal palpable

Otros signos/ situaciones:
Masa detectada incidentalmente
en Ultrasonido u otra imagen.
Hematuria sin fiebre ni trauma
en lactante o infante.
Asimetria abdominal

Consulta
UNOP

Desarrollado por los colaboradores

Haz tus consultas
escaneando aqui o

al Whatsapp
(O 2328-9600
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Tumores Abdominales
Tumor de Wilms

Representa el 90% de los tumores malignos renales en
pediatria, es el 4% del total de diagnosticos de cancer
pediatrico en UNOP. Se asocia con varias mutaciones
genéticas como el gen WT1, mutacion de la via de se-
fializacion WNT y del Factor de crecimiento de insulina
2 (IGF-2).

Un 10% de los casos puede asociarse a sindromes ge-
néticos, como Beckwith Wiedemann (hemihipertrofia,
viceromegalia y macroglosia), Denis-Drash (Genitales
ambiguos + esclerosis mesangial difusa), Sindrome
de WAGR (Wilms, Aniridia, anomalias Genitourinarias,
Retraso del desarrollo), Sindrome de Li-Fraumeni (pre-
disposicion familiar a cancer, mutacién en gen p53).

Algunas mutaciones con implicacién pronostica son
la pérdida de heterozigocidad (LOH) de los genes 1p
y 16q y la mutacion p53 que se asocia con anaplasia.

La edad de presentacion es entre 3-4 anos. Se caracte-
riza por una masa en flanco derecho, flanco izquierdo
(figura 1, 2) o bilateral (Figura 3), que crece progresi-
va y rapidamente. Al inicio no produce sintomas, pero
puede progresar y producir dolor, distension, falta de
apetito, vomitos, fiebre [16].

En los casos bilaterales, la presentacion puede ser
sincrénica (ambos tumores se diagnostican al mismo
tiempo) o metacrénico (aparece después en el rifion
contralateral). Puede estadificarse por imagenes y du-
rante el procedimiento quirdrgico en 5 estadios:

+ Estadio I: Localizado en el rifidn, con sobrevida en
UNOP 82%.

« Estadio II: Atraviesa la capsula renal o los vasos,
pero se reseca completamente, sobrevida de 86%

+ Estadio Ill: Presencia de metastasis intrabdomi-
nales: ganglios positivos, trombos en vena cava,
siembras peritoneales, tumor que ha sufrido ruptu-
ra espontanea o durante la reseccién quirurgica, o
ha tenido biopsia. La sobrevida 66%.

« Estadio IV: metastasis a distancia, generalmente
pulmonares, sobrevida 43%.

« Estadio V: Tumor de Wilms bilateral, sobrevida
75%.

El tratamiento requiere la combinacion de quimiotera-
piay cirugia, en los pacientes con estadios Il y IV debe
darse también radioterapia. El diagndstico definitivo
se realiza con la patologia. Sin embargo, debido a que
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Figura 1. Tumor de Wilms izquierdo, se observa
desviaciéon del ombligo a la derecha.

Figura 3. Tumor de Wilms bilateral, ambos flancos
protruyen, desplazando el ombligo hacia abajo.




el procedimiento quirurgico conlleva el riesgo de rup- co clinico en pacientes >6 meses y <10 afios, y utilizan
tura tumoral, contaminacién de la cavidad abdominal quimioterapia prequirurgica con lo cual se facilita la
y con ello una importante reduccién en la sobrevida, reseccion (Figura 4y 5) [17].

existen protocolos que han estandarizado el diagnésti-

Figura 4. Tumor de Wilms al momento del
diagnostico, previo a quimioterapia
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Figura 5. Tumor de Wilms posterior a recibir
quimioterapia preoperatoria.

La referencia oportuna es esencial
disminuir el tamano tumoral, los riesgos
quirurgicos y el estadio tumoral.

Haz tus consultas
-3 escaneando aqui o
al Whatsapp

(O 2328-9600




Tumores Abdominales
Hepatoblastoma

Es la neoplasia epitelial hepatica mas comun en la
infancia, representa el 80% de los tumores hepaticos
malignos y el 91% de los diagndsticos de tumor hepati-
co en niflos menores de 5 afos. En UNOP representan
el 4% de los diagndsticos de cancer y el 80% de los
casos se presenta en ninos menores de 3 afios.

Este tumor se ha relacionado con algunos sindromes
genéticos, entre ellos:

Sindrome de Beckwith-Wiedemann: Hemihipertro-
fia, macroglosia.

Poliposis adenomatosa familiar.

Sindrome de Li-Fraumani.

Muy bajo peso al nacer (Incidencia 10 veces ma-
yor que en los nacidos con peso normal).

Figura 1. Masa hepética. Se observa asimetria
desde hipocondrio hasta flanco derecho.
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El hepatoblastoma se manifiesta como una masa a ni-
vel hepatico de crecimiento rapido (figura 1), en el 80%
de los casos es un unico tumor, pero puede ser multi-
focal en un 20%. Es untumor heterogéneo con mezcla
de componentes epiteliales, mesenquimales e indife-
renciados. Cerca del 80% tiene algun grado de compo-
nente embrionario fetal, lo cual explica el aumento de
la alfa-feto proteina. Pueden contener zonas de eritro-
poyesis extramedular (produccién de glébulos rojos) y
son productores de Trombopoyetina, generando trom-
bocitosis (aumento de plaquetas) en la hematologia.
Hay una variante con anaplasia llamada “células pe-
quefas indiferenciadas” que es de mal prondstico.

El éxito del tratamiento del hepatoblastoma se determi-
na por la capacidad de reseccién quirdrgica completa
evitando la contaminacion de la cavidad abdominal. El
sistema de estadificacién con imagenes (tomografia o
resonancia) llamado PRETEXT (extension de la enfer-
medad pretratamiento), asigna un grupo de riesgo al
paciente de acuerdo con los siguientes aspectos [18]:

* Numero de segmentos hepaticos involucrados
(Puede clasificarse en PRETEXT |, II, IlI, IV)

« Afeccion de vena cava, venas hepaticas o de la cir-
culacion porta-hepatica.

« Tumor unico o multifocal.

« Enfermedad fuera del higado: Incluyendo ganglios,
siembras peritoneales, metastasis a érganos in-
traabdominales.

* Ruptura tumoral (previo o durante el procedimiento
quirdrgico).

+ Metastasis a distancia.

El PRETEXT determina la accesibilidad quirurgica, re-
comendando que tumores que no tienen un margen
vascular >1 cm deben recibir quimioterapia previa a la
reseccion tumoral (figura 2, 3) [19]. Estos protocolos
han incrementado la sobrevida de 20% en los afios
80's hasta casi 80% actualmente [20].

El diagnéstico clinico y por imagenes (pacientes >6
meses y <3 afios + masa hepatica solida + AFP >100)
fue establecido por el grupo SIOPEL [21], y es una es-
trategia segura que se recomienda en tumores irre-
secables en paises con limitaciones en la terapia de
soporte, acceso a cirugia, o sin experiencia en la reali-
zacion de biopsias hepaticas guiadas por ultrasonido.
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Figura 2. Hepatoblastoma multifocal al
diagnostico, previo a recibir quimioterapia.




Figura 3. Hepatoblastoma multifocal post
quimioterapia.

La referencia oportuna es esencial para
alcanzar mayores probabilidades de curacion
y reducir la toxicidad por quimioterapia.

Haz tus consultas
M escaneando aqui o
al Whatsapp

(O 2328-9600
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Tumores Abdominales
Neuroblastoma

Es el tumor sélido extra craneano mas frecuente en
la edad pediatrica. Es una enfermedad de la infancia
temprana con una incidencia de 1/7000 nacidos vivos,
la mayoria de los casos se diagnostican durante el pri-
mer afo de vida.

Es un tumor de células pequefias, redondas y azules,
que se origina de células precursoras simpato-adrena-
les productoras de catecolaminas, y que expresa mar-
cadores neuronales como enolasa neuronal especifica
y sinaptofisina. El hallazgo histolégico distintivo son
las Rosetas de Hommer-Wright. Uno de los factores
prondsticos mas importantes es la presencia de am-
plificacion del gen MYC-N y ALK que tienen prondstico
adverso.

Algunos estudios diagndsticos especificos para neu-
roblastoma son la medicion de Acido Vanilmandélico

(AVM, producto de la degradacion de catecolaminas) o
de 4cido Homovanilico (AHV) y el Centellograma 6seo
con MIBG (meta-iodo-benzil-guanidina).

El neuroblastoma puede presentarse en cualquier lo-
calizacion parasimpatica, siendo abdomen el mas fre-
cuente (75%). Afecta las glandulas suprarrenales en
40% (figura 1) y puede ser paravertebral a nivel abdo-
minal o toracica (figura 2).

A nivel toracico se presenta como masa mediastinal
posterior, puede infiltrar el canal raquideo y producir un
sindrome de compresién medular (dolor intenso, hemi-
plejia, pérdida de control de esfinteres). Los tumores
tordcicos se asocian con sindrome de Horner (ptosis
unilateral + miosis + anhidrosis).

Figura 3: “ojos de mapache” en un paciente con
neuroblastoma.
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Figura 1. Neuroblastoma localizacién suprarrenal
izquierda, masa heterogénea, vascularizada, con
calcificaciones en su interior.

Figura 2. Neuroblastoma, linea media, evidencia
masa sélida que desplaza la vasculatura.

Clinicamente se asocia a hipertension arterial y puede
presentar diarrea importante debido que el tumor pro-
duce péptido intestinal vasoactivo.

En los infantes es comun la afeccién de piel, donde
aparecen nodulos subcutaneos fijos de color rojizo.

El involucro de la médula ésea puede producir anemia,
trombocitopenia y neutropenia.

La invasion de la base del craneo y de los huesos cra-
neales puede producir laimagen de “ojos de mapache”
(figura 3) y en tomografia la invasion del tejido suba-
racnoideo puede simular hemorragia (figura 4).

El diagndstico de neuroblastoma puede realizarse
cumpliendo uno de estos criterios:

* Biopsia y patologia (morfologia + inmunohistoqui-
mica) o

+ Aspirado de médula y biopsias 6seas que eviden-
cien las clasicas rosetas de células tumorales +
AVM positivo y/o AHV positivo y/o Centellograma
con MIBG positivo, que son marcadores especifi-
cos de neuroblastoma.
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El neuroblastoma tiene un comportamiento clinico variable y su prondstico depende del estadio, edad
y la amplificacién del gen MYC-N. El tratamiento requiere quimioterapia y cirugia, algunas veces radio-
terapia [8].

Figura 3: Masa en seno maxilar e infiltracion en Figura 4: metastasis cerebral en paciente
piel en paciente con neuroblastoma. con neuroblastoma.

Haz tus consultas
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(O 2328-9600
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Tumores Abdominales
Tumores de Celulas Germinales

Representan el 3% de los tumores malignos en la po-
blacién pediatrica y cerca del 15% de los canceres en
adolescentes. Hay 2 picos de presentacion con carac-
teristicas bioldgicas distintas: Infancia temprana (0-4
afos) y adolescencia. Los tumores germinales englo-
ban un conjunto de tumores malignos derivados de cé-
lulas germinales en sus estadios tempranos del desa-
rrollo y pueden afectar testiculos, ovarios, y areas extra
gonadales como retroperitoneo, mediastino y sistema
nervioso central [22].

Se clasifican en 2 grandes tipos:

+ Seminomatosos: tumores que asemejan los esta-
dios tempranos de las espermatogonias u oogo-
nias. Se les llama seminomas (localizacién testicu-
lar), disgerminoma (ovarios) o germinomas (fuera
de las génadas). Los marcadores tumorales de es-
tos tumores son negativos.

+ No seminomatosos: pueden dividirse en carcino-
mas embrionarios (compuestos por células em-
brionarias que recuerdan el blastocisto), tumores
del saco vitelino (componentes del endodermo
embrionario y extraembrionario), coriocarcino-
mas (diferenciacién trofoblastica) y los teratomas
(compuestos por una mezcla de células tipos de
células originadas en las tres capas embrionales,
algunas veces puede tener un estado unico de di-
ferenciacién neural que se denomina inmaduro).
Algunos de estos tumores pueden expresar los
marcadores tumorales alfa-feto proteina (tumores
del saco vitelino) y beta gonadotropina coridnica
humana (coriocarcinomas).

Los tumores de origen ovarico usualmente se presen-
tan a partir de los 8 afios, y se caracterizan por dolor
abdominal (80% de los casos), que puede asociarse
a torsion ovarica, y en estadios mas avanzados masa
palpable (pélvica), constipacién, amenorrea o hemo-
rragia menstrual, trastornos urinarios y algunas veces
pubertad precoz.

Los tumores testiculares se caracterizan por un agran-
damiento testicular duro, pétreo, no doloroso. En pa-
cientes prepuberales el 80% son localizados, sin em-
bargo, en adolescentes la mayoria tiene metastasis
(linfadenopatias y masas abdominales o metastasis
pulmonares).

Los tumores extra gonadales se presentan usualmen-
te en la linea media. En los pacientes prepuberales el

sitio mds comun es sacro coccigeo, Figura 1 (40% de
los casos) y en los adolescentes, el mediastino, donde
pueden presentar tos, dolor toracico o un sindrome de
vena cava superior.

Figura 1: Tumor germinal sacro coccigeo en
paciente de 4 meses de edad.

En cualquier localizacion del tumor primario, segun
el tipo histologico especifico, los marcadores AFP y
B-HCG pueden estar positivos. Las imagenes mues-
tran tumores sélidos heterogéneos, en algunas oca-
siones con calcificaciones o incluso ascitis (tumores
ovaricos) [22].

El tratamiento de los tumores germinales requiere ciru-
gia y quimioterapia segun el estadio. En pacientes con
tumores irresecables, que requieren cirugias mutilan-
tes para la reseccion, o que tienen metastasis, la qui-
mioterapia prequirurgica facilita la reseccién o induce
remisién aumentando la sobrevidal[8].
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Masas de Tejido Blando
en Pediatria

Los sarcomas son neoplasias malignas que se origi-
nan de tejidos blandos, produciendo masas o edema
sin signos de inflamacién (NO hay calor, rubor ni dolor)
y adheridas a los tejidos blandos circundantes. Los
sarcomas adquieren un nombre especifico segun el
tejido que les dio origen, el cual puede ser musculo,
tejido conectivo, piel, tejido graso, cartilago, termina-
ciones neuronales. Pueden crecer en diferentes lo-
calizaciones [23]. Lo mas comun es en extremidades,

pero pueden aparecer en torax, cara, y también en el
abdomen.

La presentacion clinica en todos los casos es el creci-
miento de una masa no dolorosa.

Pueden crecer por detras de los ojos produciendo prop-
tosis (figura 1).

Figura 1. Proptosis ocular bilateral.

Pueden crecer en la region paravertebral (a la par de
la columna) y producir sintomas de compresion me-
dular (figura 2) como pérdida progresiva de la fuerza
en miembros inferiores o superiores, usualmente uni-
lateral:
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Figura 2. Masa paravertebal sin signos de inflamacion.



Pueden crecer en la parrilla costal (figura 3):

Figura 3. Masa térax, sin signos de inflamacion, el
estudio de RX muestra la extension de la lesién por
dentro del térax.

Figura 4 masa de tejidos blandos en
brazo izquierdo.

O cerca de las articulaciones como rodilla, codo, en
gluteos, muslos o cualquier otra localizacion.

En nifos pequefios, pueden crecer en la vejiga, y pro-
duce hematuria o imposibilidad para orinar debido a la
obstruccion de la uretra.

Los estudios diagndsticos dependen del sitio primario.
La radiografia puede ayudar a determinar si el hueso
esta involucrado o no. Y el ultrasonido puede deter-
minar si el tumor tiene caracteristicas de malignidad:
masa solida, heterogénea, con aumento de la vascula-
rizacion o calcificaciones en su interior.

Los estudios de imagen mas completos como to-
mografia o resonancia y la biopsia diagndstica se
recomienda realizarlos en el centro de tratamiento
oncoldgico, por lo que el paciente debe referirse opor-
tunamente al encontrar una masa con crecimiento
progresivo (>15 dias) adherido a tejidos blandos sin
signos de inflamacion.

El tratamiento de estos tumores pueden consistir en
cirugia, radioterapia y quimioterapia, dependiendo del
grado histologico, reseccion de la enfermedad prima-
ria, y extension del tumor fuera del sitio primario. Una
apropiada estratificaciéon por un equipo multidiscipli-
nario es esencial para obtener la mejor sobrevida con
el paciente [24].
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Sospecha Masa Tejido Blando

Masa tejido blando, crecimiento progresivo

!

Signos de inflamacidn:
Calor, rubor, dolor, consistencia blanda

NO sl

¥

Tratamiento médico y reevaluar en 2 sem

L 4

Cuadro clinico resuelto o mejoria

significativa
S
w ¥

Observacion local

Consultaa
UNOP

Desarrollado por los colaboradores

Haz tus consultas
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(O 2328-9600
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Tumores Oseos
Pediatricos

El osteosarcoma es el tumor 6seo mas frecuente en la
edad pediatrica, con una incidencia de 4.5 casos por
1,000,000 menores de 20 afios. En UNOP representa
el 5% de los diagndsticos de cancer. El segundo en fre-
cuencia es el tumor de Ewing [25].

El osteosarcoma afecta las zonas de crecimiento de
los huesos largos (metéfisis), donde se localizan las
placas de crecimiento. Los huesos mas comunes son
fémur, tibia, peroné y himero, mientras que el Tumor
de Ewing se presenta mayormente en huesos planos
como costillas, y caderas. El osteosarcoma presen-
ta su pico de incidencia en las etapas de mayor creci-
miento 6seo, como la adolescencia (13 afios en mu-
jeres, 15-16 afios en varones), su incidencia es menor
en la etapa prepuberal y es raro en menores de 5 afios
[26].

El curso clinico inicia con dolor, que puede relacionarse
con un trauma leve, pero que contrario a lo esperado,
empeora con el tratamiento habitual. Posteriormente
se asocia edemay se identifica una masa que aumen-
ta progresivamente de tamafio (fotos 1-4). Con el au-
mento del tamafio y la diseminacion de la enfermedad,
aparecen sintomas sistémicos como fiebre, pérdida de
peso, y sudoraciones. Ademas, se pueden encontrar
sintomas respiratorios (dificultad respiratoria, cansan-
cio) secundario a metastasis pulmonares, o dolor en
distintos huesos por diseminacién 6sea.

Figura 1. Tumor dseo tercio medio-distal del fémur,
produce aumento generalizado de la extremidad.

Figura 2. Osteosarcoma tercio distal de fémur. Masa sin
signos de inflamacién en rodilla izquierda.

Figura 3: Osteosarcoma tercio proximal de peroné, marcado
crecimiento de masa tumoral por debajo de la rodilla.
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Figura 6
Figura 4. Osteosarcoma tercio distal de fémur. Marcado
crecimiento de la extremidad con circulacion colateral.

2. Calcificaciones en tejidos blandos (Figura 7) con
imagen en “rayos de sol” (figura 8):

Figura 7

En cualquier paciente que luego de 15 dias persiste o
incrementa el dolor y/o edema en una extremidad, se
debe realizar una radiografia del hueso afectado.

Los signos caracteristicos de malignidad son:

1. Levantamiento peridstico (figura 5) y engrosamien-
to peridstico (Figura 6):

Figura 5

=

Figura 8
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3. Triangulo de Codman (figura 9 y figura 10): 4. Imagen en “rayos de sol” o de “sol naciente” (figu-
ras 11,12, 13):

Figura 9 .
Figura 11

Figura 12

Figura 10
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Figura 13

5. Fracturas patoldgicas (figuras 14, 15):

Figura 14

Figura 15
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Al encontrar cualquiera de estos signos, hay indicacion
de referir al paciente a un centro oncolégico para com-
plementar los estudios diagndsticos y realizar biopsia.
Es indispensable que la biopsia se realice en el centro
de tratamiento oncoldgico, para asegurar la técnica
que tenga la mejor oportunidad de realizar el control
local posteriormente.

Los tumores Oseos requieren para su curacién qui-
mioterapia intensa y reseccion completa de la enfer-
medad. Este procedimiento puede ser una cirugia con
reemplazo de la extremidad (determinada por factores
como edad, tamafio 6seo, invasién tumoral de tejido
blando, metdastasis, entre otros), amputacién o des-
articulacién. En el caso del T. Ewing, pueden requerir
radioterapia.

La referencia oportuna es indispensable para el éxito
del tratamiento y disminuir las secuelas a largo plazo
de la enfermedad.

Haz tus consultas
escaneando aqui o

al Whatsapp
(O 2328-9600




Abordaje del paciente pediatrico con osteosarcoma:

Dolor éseo o edema que persiste
luego de 2 semanas

4

H/ Rx de la

extremidad

r

Signos sospecha cancer:
Levantamiento peridstico
Triangulo de Codman
Imagen en Rayos de Sol
Imagen en capas de cebolla
Fractura patolégica o sin explicacion.

NO

k4

Tratamiento médico local,
reevaluacion 2 sem

Cuadro clinico resuelto

51

Observacion local

Desarrollado por los colaboradores

Haz tus consultas
escaneando aqui o

al Whatsapp
(O 2328-9600
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Anemia en la Ninez:
Como Abordarla

La anemia es una de las patologias mas frecuentes
en el mundo, con una prevalencia de un cuarto de la
poblacién general y casi la mitad de los nifios en edad
preescolar segun la Organizacién Mundial de la Salud
en 2016 [27, 28].

Anemia se define como una disminucion en el recuen-
to de hematies, hemoglobina o hematocrito ajustado
para la edad, sexo y altura de la poblacion que se esta
evaluado.

En su definicidon funcional, se trata de la disminucién
de los eritrocitos circulando o bien tienen un nimero
normal pero son incapaces de suplir las necesidades
metabdlicas de los tejidos con la cantidad de oxigeno
que poseen [27, 29]. La causa mas frecuente de ane-
mia es la deficiencia de hierro, con una prevalencia de
al menos 2 billones de personas afectadas [28], esta
representa el 50% de los casos. La otra mitad se trata
de trastornos propios de eritropoyesis, hemoglobino-
patias, hemolisis, sangrados entre otros [30, 31].

Para el médico general y pediatra es muy importan-
te identificar apropiadamente la causa de la anemia,
ya que el desarrollo ponderal, psicomotor, cognitivo y
psicoemocional dependen de que el nifio crezca sin
deficiencia hierro y sin anemia [32]. La anemia puede
presentarse como una entidad sola 0 acompafando a
un grupo muy heterogéneo de enfermedades, y puede
clasificarse segun la morfologia eritrocitaria, presen-
cia de cuadro hemolitico (inmune o no inmune), por
tipo de hemoglobina o por defecto enzimatico [33]. El
método que se utilice depende de los estudios clinicos
disponibles.

El objetivo de estas guias es determinar desde el pun-
to de vista clinico la causa etioldgica de la anemia, y
permitir al médico general y al pediatra establecer si la
causa de la anemia corresponde a deficiencia de hie-
rro o bien si el paciente debe tener una evaluacion es-
pecializada para descartar patologias hematolégicas
[34].

La evaluacion clinica es el primer paso, ya que ayuda
a determinar si la anemia es una enfermedad aislada
o si es parte de un conjunto de problemas que presen-
ta el paciente. También determina si la anemia es una
afeccion secundaria o la condicion primaria que esta
enfermando al nifo.
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En la historia de la enfermedad y el examen fisico los
hallazgos que nos deben llamar la atencidn son:

1. Antecedentes

a. Familiares con anemia, preguntar enfatica-
mente si anemia en la familia si esta presente
en todas las generaciones o bien si salta al-
guna.

b. Investigar si hay afrodescendencia o de la
cuenca del mediterraneo

c. Prenatales: exposicion natal a agentes t6-
xicos, uso de medicamentos en la madre si
hubo suplementacion con hierro y si hubo ane-
mia en el embarazo.

d. Peri y posnatales indagar sobre prematurez,
internamiento post natal, estancia en cuidado
critico neonatal, ictericia con o sin uso de fo-
toterapia, soporte transfusional, exanguineo-
transfusiones, tipo de sangre de la madre y
del paciente.

e. Ginecoobstetricos: menarca, tiempo de dura-
cion del periodo menstrual, cantidad del san-
grado, historia familiar de sangrado uterino
anormal o0 anemia en el embarazo.

f. Médicos: historia de hemorragia gastrointes-
tinal, epistaxis a repeticion, hematuria o equi-
mosis frecuentes

g. Dieta: investigar por dietas restrictivas en hie-
rro, vitamina b 12, folatos, sintomas de ma-
lasborcion y preguntar tras la suplementacion
con hierro sintomas gastrointestinales. Ante-
cedente de colelitiasis o esplenectomia e icte-
ricia recurrente.

2. Examen fisico

a. Palidez e ictericia de piel y mucosas, ingurgi-
tacion yugular, hepatoesplenomegalia, taqui-
cardia, hipoperfusion y soplo sistélico. Son
signos que nos ayudan asesorar la gravedad
de la anemia y evaluar si hay aumento de ta-
mafo de los 6rganos que nos podria indicar
infiltracién por neoplasia o bien ingurgitacion
asociada a insuficiencia cardiaca.

b. Petequias, equimosis, purpura, anomalias
vasculares, lesiones capilares y estigmas de
sangrado en piel. Estos hallazgos nos podran
alertar de trastorno de la coagulacién con san-
grado evidente u oculto.

c. Malformaciones craneofaciales, de miembros



superiores, manos, en especial el pulgar. Da-
tos que orientan a sindromes de falla medular
congénita o bien cromosomopatias que pue-
den estar en relacién de trastornos hematopo-
yéticos primarios.

. Retraso psicomotor, pobre masa muscular y
talla baja son hallazgos que nos pueden eng-
lobar a un paciente con desnutricion crénica
y deficiencia de hierro y/o otros micronutrien-
tes.

3. Laboratorio

a. Hemograma completo: Los indices eritroci-
tarios evaluan la produccion de hemoglobina
en relacién con el recuento de hematies. La
concentracion de hemoglobina corpuscular

media baja se relaciona con deficiencia de
hierro, y la concentracién de hemoglobina reti-
cular media evalua los depdsitos de hierro en
médula ésea

. Recuento de reticulocitos: Determinar si el pa-

ciente tiene datos de regeneracién activaen la
médula désea (reticulocitos altos) o si la ane-
mia es de origen central (reticulocitos bajos).

. Frote de Sangre periférica: Determina si hay

datos de esferocitosis hereditaria, hemoglo-
binopatias, anemia hemolitica microangiopa-
tica o cambio megaloblastico asociado a defi-
ciencia de folatos y vitamina b 12.

. Bilirrubinas totales y prueba de Coombs direc-

to: Determina si la hemdlisis es inmune o no
inmune [34].

Como abordamos al paciente con anemia:

Anemia

]

Recuento reticulocitos

_/”"#”—.__\\\_

Anemia regenerativa
(reticulocitos altos)

VCM Ve
VCM normal
disminuido aumentado
Talasemia Hemoglobinopatias. Hemaolisis
Hemuolisis inmune activa

Anemia hemaolitica
microangiopatica
Deficiencias
enzimadticas

VCM: Volumen corpuscular medio.

Anemia arregenerativa

(reticulocitos bajos)
e
VM VoM
S VCM n |
disminuido CM norma aumentado
Deficiencia de
Deficiencia de Inflamacion folatos y
hierro. cronica. cobalamina
Anemia Hemaorragia Sindromes
sideroblastica. aguda. falla medular.
Intoxicacién por Eritroblastopenia Leucemia
plomo transitoria. Intoxicacion
por cobre.
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Cuidados Paliativos y Manejo
del Dolor Pediatrico

Los Cuidados Paliativos son un enfoque que busca
mejorar la calidad de vida de los pacientes y sus fami-
lias cuando enfrentan enfermedades potencialmente
mortales. Se enfocan en prevenir y aliviar el sufrimien-
to a través de la identificacién, evaluacién y tratamien-
to de los problemas fisicos, psicologicos y espirituales
{Salud, 2021 #146}

Los Cuidados Paliativos se basan en los siguientes
principios:

« Aliviar el dolor y otros sintomas

+ Afirmar la vida y considerar la muerte como un pro-
ceso natural

+ No intentar acelerar ni retrasar la muerte

* Integrar los aspectos espirituales y psicoldgicos
en el cuidado del paciente

+ Ayudar a los pacientes a vivir tan activamente
como sea posible hasta la muerte

+ Ayudar a la familia a adaptarse durante la enferme-
dad del paciente y en el duelo

Se hace hincapié en la atencion primaria y la atencién
comunitaria y domiciliaria. Se capacita al paciente y
su familia para que puedan tener atencioén en puestos,
centros de salud, hospitales y en casa, especialmen-
te en la fase final, cuando se les imposibilita llegar a
los centros de atencién. También se puede entrenar
a la familia y al personal de salud brindar con la de-
bida identificacion medicamentos para ser aplicarlos
en casa cuando se ha agotado el abastecimiento de
estos a la familia.

Los hermanos y demas familiares también sufren. Por
lo que, si se cuenta con tiempo y recursos, asistir al
duelo y evaluar aquellos casos complicados para refe-
rirlos a atencidn psicoldgica especifica es adecuado.

MANEJO DE SINTOMAS:

* DOLOR: es el sintoma mas comun que puede estar
en un paciente paliativo o en un paciente con can-
cer que sera sometido a tratamientos para su cu-
racion. Es definido por la Asociacién Internacional
para el Estudio del dolor (IASP) como: experiencia
sensorial y emocional desagradable, asociada a un
dafo tisular real o potencial.

El manejo se basa en la escalera analgésica emitida por

la OMS, donde lo divide en tres escalones (Figura 1):

Escalén 1: Dolor leve, se tratan con analgésicos no
opioides y coadyuvantes: ejemplo los llamados anal-
gésicos no esteroideos AINES: acetaminofén, ibupro-
fén, metamizol, celecoxib y otros inhibidores de la en-
zima Cox 2.

Escalén 2: Dolor moderado, se tratan con opioides dé-
biles, analgésicos no opioides y coadyuvantes. Lo mis-
mo que lo anterior, mas Tramadol en gotas o tabletas.
Hay inyeccion IV o IM pero esta ultima ruta se prefiere
no usar. No olvidar la ruta subcutanea con jeringas de
tipo insulina.

Escalén 3: Dolor severo, se tratan con opioides fuertes,
analgésicos no opioides y coadyuvantes: en este caso
hablamos de morfina oral, subcutanea o IV. Oxicodona,
Metadona, fentanyl, Buprenorfina entre otros. También
puede pensarse en Dexmetomidina pero es un farma-
co para utilizarse en hospitales.

Cuando se escucha la palabra coadyuvante se refiere a
medicamentos dirigidos a dolor neuropatico, en espe-
cial anticonvulsivantes tipo gabapentina o antidepre-
sivos tipo amitriptilina o duloxetina o fluoxetina (dolor
para fibromialgia), esteroides entre otros. En lo posible
evitar en pediatria usar Demerol y codeina (excepto
para antitusivo en caso de metdastasis pulmonares)

* DISNEA: sensacion de falta de aire. La disnea en
Cuidados Paliativos se asocia mucho a la presen-
cia de metastasis de un cancer a nivel pulmonar,
derrame pleural severo, derrame pericardico, neu-
motodrax, entre otros.

Su manejo al final de la vida es, principalmente, opioi-
des tipo morfina ya que esto es lo Unico que quita di-
cha sensacion. Sirve también oxigeno en cualquiera
de sus formas: pinzas, mascarilla e incluso en lugares
especializados High flow o ventilacién no invasiva.

Sin embargo, cuando el paciente ya no duerme por la
falta de aire, pueda ser necesario discutir con la familia
y con el paciente si su edad y comprension lo permite,
recurrir a la sedacion paliativa. Esto se hace con mida-
zolam a infusién continua, Intravenoso o subcutaneo y
esto puede manejarse en casa con las bombas elasto-
meras que se muestran en la figura 2.
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Figura 2. Escalas para el manejo del dolor. Basado en las directrices
para el manejo del dolor en nifios con enfermedades de la OMS [35]

Escalera analgésica de la OMS
*COADYUVANTES: Certicoides, antidepresivos.
anticomrvulsionantes y fenotiaZings. ..

Figura 3: llustracién muestra la bomba elastémera.
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Lisis Tumoral

Lisis tumoral es un fenédmeno bioquimico generado
por la muerte acelerada de las células tumorales, que
liberan al torrente sanguineo electrolitos (potasio, fos-
foro) y productos de la degradacién del ADN y ARN
(acido urico), incrementando la probabilidad de falla
renal y arritmias cardiacas.

Los canceres que producen lisis tumoral se replican
rapidamente (DHL >500), siendo los mds comunes
leucemia linfoblastica aguda, y linfomas no Hodgkin
(linfoma Burkitt y linfoma linfobldstico).

El paciente se encuentra en lisis tumoral cuando tiene
2 0 mas de los siguientes trastornos [36]:

1. Hiperuricemia: (Pediatria: &cido Urico >6).

2. Hiperfosfatemia (Pediatria fésforo sérico >5.5). El
fosforo forma cristales de fosfato calcico que pue-
de ocluir tubulos renales. La probabilidad de for-
macion de cristales es mayor cuando el producto
de calcio x fosforo es mayor a 65.

3. Hiperkalemia: Postasio sérico >5.3

4. Hipocalcemia: Calcio sérico corregido <8.5.

O cuando en el contexto de lisis tumoral, el paciente
desarrolla los siguientes cuadros clinicos:

1. Fallo renal: Disminucion de la excreta urinaria has-
ta 0.5 cc/Kg/h o menor. Se produce por la forma-
cion de cristales de acido urico y fosfato calcico
producen insuficiencia renal aguda postrenal.

2. Arritmia o paro cardiaco.

Como debemos manejar al paciente con lisis tumoral
[37]:

1. Hidratacién: si la hemoglobina y el estado hemo-
dindmico lo permite, administrar liquidos IV (solu-
cién salina sin electrolitos) a un goteo entre 2000-
3000 cc/m2/dia.

2. En caso de anemia severa (hemoglobina menor a
7 g/dL), iniciar con goteo bajo (750-1000 cc/m2)
y aumentar paulatinamente posterior a la transfu-
sion.

3. Hemoglobina <7 g/dL transfusiones en alicuotas
(5cc/Kg en infusién de 3-4 horas).

4. Vigilar la excreta urinaria, manteniendo 3 cc/Kg/h
en pacientes con liquidos iguales o mayores a
2000 cc/m2, utilizar furosemida a dosis bajas (0.1

mg/Kg) si hay descenso de la excreta urinaria, para
mantener un balance neutro (evitar aumento de
peso).
5. Medir los balances de ingesta y excreta cada 6-8
horas.
6. Hipocalcemia:
a. Evitar reposiciones de calcio a menos que la
hipocalcemia sea sintomatica (tetania).
7. Hiperkalemia:
a. Programar hemodialisis de urgencia.
b. Iniciar medidas antihiperkalemicas: nebuliza-
ciones con salbutamol, infusion de insulina
con dextrosa, soluciones alcalinizadas.

La lisis tumoral es una emergencia oncoldgica que
debe manejarse en servicios con alta experiencia en el
manejo de pacientes oncoldgicos.

Guia para la deteccion temprana y referencia
oportuna del cancer pediatrico en Guatemala

67



Sindrome de Vena
Cava Superior

El sindrome de vena cava superior (SVCS) es un con-
junto de sintomas y signos que resultan de la obstruc-
cion o compresion de la vena cava superior, la vena
que conduce la sangre de la parte superior del cuer-
po (brazos y cabeza) hacia el corazén. La causa mas
comun en nifios es una masa en el mediastino, que
también puede comprimir la traquea causando tos y
dificultad para respirar.

Las causas malignas mas comunes de este sindrome
en pediatria son [13]:

+ Linfoma Hodgkin.

+ Linfomas linfoblasticos, especialmente de células T.
« Tumores germinales.

+ Sarcomas.

Los sintomas del sindrome de vena cava superior son:

Dilatacion de las venas yugulares y edema facial, que
puede extenderse al cuello y los brazos (figura 1).

Figura 1: Ingurgitacion yugular por masa mediastinal.

Sintomas de compresién traqueal, como tos persisten-
te, no productiva, que no alivia con el tratamiento habi-
tual, que progresivamente se acompafa de dificultad
para tragar y dificultad para respirar, principalmente en
decubito (no toleran la posicién decubito supino).
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Al inicio de la enfermedad el paciente puede ser asin-
tomatico, y la masa mediastinal puede estar presente
en pacientes con adenopatias en otras localizaciones
como el cuello, axilas o incluso abdomen.

El estudio que identifica una masa mediastinal es la
radiografia de torax. La caracteristica distintiva es el
aumento del tamafio del mediastino (ensanchamiento
mediastinal) que se define por un indice mediastinal
>0.33 (ver fotografia de técnica de medicion, Figura 2).
Este ensanchamiento puede producir oclusién y des-
viacion de la traquea (figura 3).

Figura 2: Calculo del indice mediastinal:
indice mediastinal =A /B

A: Medida del mediastino en cm a nivel de D5 o
bifurcacién de la carina.

B: Medida del didmetro del torax a nivel de la
insercion del diafragma.

Bulky (masa) mediastinal: A/B= >0.33



Figuras 3 y 4: muestran masa mediastinal con obstruccion
traqueal (fechas azules).

Las masas mediastinales son una urgencia oncoldgi-
ca, y debe referirse inmediatamente.

Debido a que en la poblacidn pediatrica el riesgo de co-
lapso de la via aérea es alto, los procedimientos diag-
nosticos invasivos o que requieren sedacion deben
evitarse en pacientes con caracteristicas de alto ries-
go como tos, ortopnea, compresion traqueal, derrame
pericardico u obstruccion de flujo en vena cava [38].

Algunos estudios que pueden proporcionar ayuda
diagnostica y evitar el riesgo quirurgico son la hema-

tologia y los marcadores tumorales (B-HCG y Alfafe-
toproteina, DHL), y si luego de esto se quiere obtener
una biopsia, debe evaluarse la presencia de lesiones
mas accesibles por ejemplo en cuello, o axilas. Si se
requiere biopsia de la masa mediastinal, el procedi-
miento debe realizarse en un centro especializado en
oncologia con un equipo multidisciplinario (oncologia,
cuidado critico, anestesia y cirugia) entrenado en la
epidemiologia, tratamiento y manejo de complicacio-
nes por masa mediastinal.

Figura 5. Abordaje diagnéstico sugerido en pacientes con masa

mediastinal:
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Emergencias Oncoldgicas:
Hiperleucocitosis

Hiperleucocitosis se define como el recuento de globu-
los blancos en sangre periférica por arriba de 100,000/
uL. En pediatria, esto se presenta cominmente en el
contexto de leucemias agudas, siendo las mas comu-
nes:

+ Leucemia Linfobldstica Aguda (LLA) de células T,

* LLA de células B con translocacion 9;22 (cromoso-
ma Filadelfia) o 4;11 positivas,

+ Leucemia Mieloide Aguda (LMA) de linaje mielo-
monocitico o promielocitica.

La leucemia mieloide crénica se presenta generalmen-
te con hiperleucocitosis, pero es menos comun en pe-
diatria.

El paciente con hiperleucocitosis puede desarrollar 3
complicaciones principales [39]:

1. Leucostasis: Es la oclusién de la microvascula-
tura debido al aumento de la viscosidad sanguinea
y la adherencia anormal de los blastos al endotelio,
que generan infartos hemorrdgicos. La caracteris-
tica clinica de la leucostasis es el desarrollo de sin-
tomatologia respiratoria (hipoxemia, dificultad res-
piratoria), del sistema nervioso central (confusion,
convulsiones, delirio, etc.), trastornos de la vision,
infarto al miocardio, falla renal y priapismo.

2. Coagulacion intravascular diseminada: El dafio
endotelial y la viscosidad sanguinea generan micro
trombos, y los blastos liberan una gran cantidad
de proteinas que consumen los factores de coa-
gulacién, generando prolongacién de los tiempos
de coagulacion, trombocitopenia, y aumento del
Dimero-D e hipofibrinogenemia.

3. Lisis tumoral: La rapida destruccion celular
libera grandes cantidades de metabolitos (acido
urico, fosforo, potasio) que el rifién no puede me-
tabolizar, generando falla renal y arritmia cardiaca.

Que debemos hacer cuando identificamos a un pa-
ciente con hiperleucocitosis [39]:

1. Laboratorios: Hematologia completa, tiempos
de coagulacién (TP, TPT, fibrinégeno, Dimero D) y
lisis tumoral (Sodio, Potasio, Calcio, Fosforo, acido
drico, creatinina), repetirlos cada 8-12 horas hasta
que el cuadro se haya controlado.

2. Corregir anemia: Objetivo: Hemoglobina (HGB)
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entre 7-8 g/dL.

a. HGB <7: Transfundir alicuotas de 5 cc/Kg de
células empacadas (CE), a pasar en 4 horas,
repetirlas 3 veces y realizar un control.

b. Si el paciente esta estable, evitar transfusio-
nes de CE con hemoglobina >7 g/dL.

3. Plaquetas: objetivo >50,000/pL, transfundir
plaquetas (1 U/10 Kg) cada 6-8 horas hasta alcan-
zar 50,000.

4. Fibrinégeno: objetivo >150 mg/dL, utilizar
transfusiones crioprecipitados (1 U/10 Kg) para su
correccién o de plasma fresco congelado (10 ml/
Kg).

5. Evitar el uso de enoxaparina.

6. Hidratacion: Utilizar solucion salina simple, sin
electrolitos.

a. HGB baja (<7 g/dL) iniciar con 750-1500 cc/
m2/dia y aumentar luego de la segunda ali-
cuota de CE.

b. HGB >8 g/dL, iniciar liquidos a 2000-3000 cc/
m2/dia.

c. Mantener excreta urinaria entre 3-5 ml/Kg/
hora y balances neutros (evitar aumento de
peso).

Tratamiento especifico con quimioterapia: se usan
dosis bajas de acuerdo con el diagnoéstico definitivo o
presuntivo segun la morfologia. El tratamiento espe-
cifico debe iniciarse en el centro de tratamiento onco-
l6gico tan pronto como sea posible, con un adecuado
monitoreo de las complicaciones generadas por la ra-
pida muerte celular.
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