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PROL OGO

La investigacién epidemiolégica del céncer persigue el conoci-
miento de su distribucién y forma de presentacidn dentro de una co-
munidad determinada, pues es indudable gque ninglin hecho patoldégico
se encuentra aislado del ambiente cue lo rodea.

Con este objetivo se ha realizado el presente estudic en una
Aseriebde nifios afectos de neoplasias, las cuales son relacionadas
con un medio hospitalario y familiar determinados. Su importancia
estd basade en la formulacién de unas hipdtesis etioldgicas tras
la observacién de diversas circunstancias cue envuelven el hecho
tumoral,

En este caso concreto, dos consideraciones apoyan el valor de
la investigacién. Por una parte, la poca frecuencia de trabajos en
este sentido en nuestro medio; y por otra,‘el réunir un nimero im-
portante de tumores gue es una patologfa poco presente en la infan
cia.

Sin embargo esta tarea no es fécil. Las distintas clasificacig
nes de los diferentes tipos histoldgicos, o la veloracidn de las si
tuaciones clfnices subjetivas y objetivas, lo cue incluye 1a siem-
pre diffcil investigacién de los antecedentes familiares, explican
los obstéculos que condicionan estos trabajos.

Es por ello, cue estos estudios, pese a las dificultades de
6btener conclusiones siempre (tiles, suponen un indudable avance
en el conocimiento de una patologfa tan interesante por su nature-

leza como por su escasa incidencia, tal es el céncer infantil.
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INTRODUCCTION




INTRODUCCION

El céncer es una enfermedad poco frecuente en-los nifios, aun-
que por su naturaleza representa un gran impacto en cuélquier fami-
lia, Dada la rareza gue su presencia supone para un pediatra gene-
ral, y los continuos avances dentro de este campo en el diagnésti-

co y tratamiento, hacen que este tipo de enfermos deban ser estudig

dos en un centro especielizado para los mismos; donde la multiplicil|

dad de terapetiticas y las exploraciones detalladas para confirmar
el diagndstico y extensién de la enfermeded, pese a su dificultad
y complejidad en muchas ocasiones, tengan su médxima aplicacién
(EVANS, DANGIO y KOOP, 1976)(19). |

Aungue puede decirse que las neoplasias malignasvinfantiles
representan menos del 1 % del total de ingresos en un hospital pe-
did&trico, y en genersl menos del 2 % del tbtallde neoplasias y por
ello mucho menos frecuente que en el adulto (AREY, 1965)(1), las
pautas de diagnfstico y terapeldtica de tipo multidisciplinario oblij
gan a un enfoque en equipo, integrado en un centro o servicio onco-

l6gico gue coordine actitudes como medicina pedidtrica, cirugfa, pa

tologfa, radioterapia o guimioterapia, para que en ningdn caso sean|

contrapuestas sino complementarias; puesto que en una gran mayoria
de pacientes oncolégicos infantiles es aplicable este concepto mdl-
tiple diagnéstico-terapedtico (SINKS, 1976)(66).

El esfuerzo conjunto de los distintos especialistas ha demos-—
trado una evidente efectividad terapedtica, mostrando tesas de su-
pervivencia mds elevadas que en otros grupos no tratados inicialmen
te de la misma forma (SUTOW, 1977)(75).

Las particulares condiciones de los tumores infantiles en lo 1]

W
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ferente a incidencia, histopatologfa (frecuente cardcter embriona-
rio), localizaciones e indices de morbilidad y mortalidad (AREY,
1965) (1), hacen que para valorasr adecuadamente a estos pacientes
sea preciéo conocer la cantidad y calidad del cuidado médico que
les ha sido proporcionado. A ello contribuye el Registro de Tumores
que implica una investigacidn sistematizada de los datos del enfer-
mo en relacidn a anamnesis, diagndstico, terapedtica y evolucidn
posterior, obligando a una orientacidn adecuada de los mismos y a
una preparacidn del personal médico en este sentido (GRUNDMANN,
1975)(29). Su objetivo es la deteccidn de factores epidemioldgicos
y etioldgicos, una mayor calidad en la historia clinica y'mds inte-
rés hacia estos pacientes, un mejor diagndstico de la enfermedad y
su extensidn, y una valoracidn objetiva de los resultados terapedti
cos a corto y largo plazo (ESTAPE, 1975)(18).

Como contribucidn a estos estudios, analizamos en nuestro tra-
bajo distintos factores epidemioldgicos en una serie de nifios afec-
tos de tumores sdlidos y linfomas, y asistidos en una seccidn espe-
cializada de Oncologia»dentro de un Hospital Pedidtrico, en un perio
do aproximado de 7 afios. Han sido examinados bajo aspectos de epide
miologia descriptiva, especialmente en lo referente a tiempo, lugar

sujeto afecto y comunidad familiar (DEL REY; 1971)(64).




FACTORES ETIOLOGICOS EN

ONCOLOGIA INFANTIL




INCIDENCIA GENERAL

El cédncer infantil constituye una rara causa de morbilidad en
los nifios, pero es sin embargo una importante fuente de mortalidad:
caéi el 12 % de las muertes habidas entre los 1 y 14 afios de edad en
EE. UU. (AREY, 1965)(1), solo superable por las producidas por acci-
dentes (SuTow, 1977){78). La frecuencia anual en EE. UU. es de 12 ca
sos por cada 100,000 nifos, lo gue indicarfa que cada nifio tiene una
probabilidad entre 595 de desarrcllar cdncer durante los primeros ca
torce afios de su vida (YOUNG y MILLER, 1975)(86).

Es mucho menos frecuente gue el cdncer en adultos; y parece ser
que la edad de predileccién es durante los primeros 5 afios, tendien-
do a disminuir despuds (TRUJILLO, CORTABARRIA, PEREZ y BUENOD, 1976)
(77) (JDNES y CAMPBELL, 1976)(37), hecho guizds explicado por su ma-
yor incidencia de cardcter embrionario, y que no haria mds gue éﬁadir
otra diferencia con tumores de edades mds avanzadas de la vida a las
ya conocidas de mayor rapidez de crecimiento, o manifestaciones cli-
nicas distintas a las cldsicamente consideradas en adultos como sig-
nos de malignidad {AREY, 1965)(1).

Los adenocarcinomas y carcinomas, tan habituales en los adultos
son raros en la infancia, donde leucemias, tumores cerebrales y sar-
comas serfan los mds frecuentes; especialmente leucemias, linfomas
tumores encefallcos y neuroblastomas (SUTOW; 1977)(75) (AREY, 19685)
(1) (JONES y CAMPBELL, 1976)(37) {EVANS ET AL., 1975)(19). Las cifras
de mortalidad a partir de certificados de defuncidn en EE. UU. entre
1960 y 1966, en nifios menores de 15 afios, confirman esta incidencia
(MILLER, 1969)(51).

En general, puede decirse que la mitad de las lesiones malignas
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en nifios serfan tumores sélidos (sarcomas), y la otra mitad, las de
nominadas variantes hematolégicas: linfomas y leucemias (SINKS,
1976) (66). Para TRUJILLO ET AL.(1976)(77) el 40% serfan leucemias
y el 60 % restante tumores sflidos y linfomas. Si exceptuamos las
leucemias, m&s del 90 % de los tumores infantiles procederfan de
células mesenquimatosas (JONES y CAMPBELL; 1976)(38).

A la hora de determinar tasas de curacién o mortalidad, muchas
veces més Féciles de determinar gue las de frecuencia general, es
necesario comentar gue la posibilidad de sufrir una recidiva tumo-
ral wvalorada por un periodo de rlesgo dlferente al del adulto, ya
sea en la forma varieble de COLLINS (1955)(11)(edad en el momento
del diagnéstico més tiempo gestacional) o en la fija de 2 afios
(PLATT y LINDEN, 1964)(60), ha sufrido importantes modificaciones
desde la aplicecidn de medicecidn antineoplédsica y especialmente
desde el régimen terepelitico multidisciplinario (SUTOW, 1977)(75)
obligéndonos a una cuidadosa valoracidn en este sentido.

Existe un discreto predominioc del sexo masculing, asi como ung
mayor preferencia por la raza blanca socbre la negra (TRUJILLO ET AL
1976)(77).

Si bien el céncer infantil es de frecuencia mucho menor que el
del adulto, es de resultados terapelticos mds alentadores, especial
mente con tratamiento electivo, qué en otras neoplasias malignas cd
: munes>y habituales de ededes m&s avanzades. Elloc estd basadoc en un
diagnéstico y terepedtica preccces, debiendo soépechérse el cédncer
infantil en toda tumoracién sélida del nifio (AREY, 1965)(1).

Cabe resaltar aquf la importancia que los Registros de Tumored

tienen para el anélisis de estos hallazgos epidemioldgicos de incio
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dencia general, al permitirnos no solo observar la real frecuencia
de algunos tumores, sino también la deteccidn de aguellas neoplasias

menos usuales (CLEMMESEN, 1975){10}.




- O
FACTORES EXOGENOS 0 AMBIENTALES

Se han descrito una gran variedad de factores ambientales car-
cindgenos para el hombre, hasta el punto de afirmar que del 60 al
90 % del total de los cénceres son producidos por “factores ambien-
tales", sinvﬁue se sepa la relacidn entré los niveles de exposicidn
y la incidencia de tumor. La hipdtesis mds prudente es la que esta-
blece una relacidn lineal, independiente de la dosis; si bien es ne-
ceéario precisar que la respuesta vendria determinada por el diferen
te grado de la dosis y potencia del cancerigeno, la via de exposi-
cidén a la que el individuo es susceptible, y la relativa capacidad
de los tejidos para detoxificar, metabolizar y excretar los canceri-
genos; lo que incluirfa la valoracién de las diferencias metabdlicas
individuales (MONTGOMERY, 1978)(57). |

Sin embargo en los nifios pocos factores ambientales, quizds so-
lo las radiaciones ionizantes, se han considerado con accidn carci-
nogendtica; atribuyéndose a la menor exposicidn del nifio en relacidn
al adulto, gue por su trabajo y hdbitos presenta a las distintas cir
cunstancias etiolégicas ambientales (MILLER, 1977)(55).

A)RADIACIONES IONIZANTES: Han sido mostradas efectivamente como
factor carcindgeno, sobre todo desde las experiencias atémicas (JO-
NES y CAMPBELL, 1976)(37) (EVANS ET AL., 1976)(19), y especialmente
para la leucemia aguda; prolongéndose el periodo de latencia tumoral
incluso més alld de los afios pedidtricos (MILLER, 1976)(54).

Los efectos de la irradiacidn "in uterco® sugiereh que el riesgo
de cdncer es directamente proporcional a la dosis recibida; sin gue
se pueda hablar de la existencia de una dosis umbral, por lo que en

definitiva valores minimos de radiacidn podrfan ser dafiinos (STEWART
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y BARBER, 1971)(70), Por ello, no podemos usar ninguna dosis de ra-
diacién con confianza (JONES y CAMPBELL, 1978)(37).
El empleo de la radiacidén diagnéstica durante la vida fetal ha
sido impiicado como factor causal del incrementc de leucemias y
otros tumores en el nifio (JONES y CAMPBELL, 1976)(37), particular-
mente en individuos susceptibles por uﬁ especial estado alérgico
(BROSS y NATARAJAN, 1972)(6), aungue es objeto de discusidn si este
potencial estado es causa o consecuencia (JONES y CAMPBELL, 19?6)
(37). Por esta razén, debe considerarse siempre la necesidad de to-
- do examen radiolégico en mujer embarezada, sin gue exista ningdn mg
mento idéneo durante todo el perfodo de gestacidn para el mismo
(FELMAN, GLAZER, MCSWEENEY, NORTWAY, SWISCHUK y GROSSMAN, 1978) (22)
pues el riesgo de padecer cdncer el hijo durante sus primeros diez
afos de vida estarfa incrementado en un 50 ¢ (MILLER, 1976)(54).
La irradiacién terapedtica puede ser consirlerada agente carci-
nogenético, habiéndose comunicado tumores de variabie naturaleza sg
cundarios a radioterapié por otras neoplasias o afecciones benignas
como la hiperplasia tfmica (JONES y CAMPBELL, 1976)(37) o la hiper-
trofia amigdalar o adenoidea (JAFFE, 19758)(34). En 1974, MODAN, BAJ
DATZ, MART, STEINITZ y LEVIN (56) comunican un significativo aumen-
to de la incidencia de tumores benignos y malignos de cabeza y cue-
1lo en nifios tratados con radioterapia del cuero cabelludo; espe-
cialmente meningiomas, céncer de tiroides (1,1 por mil) y tumores
de la gléndula parétida. Es posible, pues, la onéogénesis por ra-
diacién, sobre todo en el campo radiado (JAFFE, 1976)(34), habién-
dose sugerido una proteccién hacia la misma por parte de la admi-

nistracién de Actinomicina-D (D“ANGIO, MEADOWS, MIKE, HARRIS, EWANY
JAFFE, NEWTON, SCHYEISGUTH, SUTOW y MORRIS-JONES, 1976)(13).
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En general, cualquier radiacidn como radibisétopos, rayos X, la
misma TV color, etc... deben usarse cuidadosamente. Las radiaciones
ionizantes representan cuizds el dnico agente cancerigeno ambiental
en la infancia, y sus efectos pueden desarrollarse muy tardiamente
incluso pasadas varias décadas (JONES y CAMPBELL, 1976)(37).

B)FARMACOS: El uso de medicamentos como radiocisdétopos, terapel-
tica inmunosupresora en trasplante renal u otros como melfalan o clg
ramfenicol han sido considerados agentes carcindgenos; aungue la ma-
yorfa de productos quimicos oncegenéticos para el hombre parecen es-
tar en relacién con ambientes profesionales (MILLER, 1977)(s5).

En 1971 se comunica el hallazgo de adenocarcinoma vaginalven jé
venes de 14 a 22 afios, tumor poco frecuente a estas edades, cuyas ma
dres habian sido tratadas con estilbestrol para prevencidn del abor-
to durante su embarazo, lo que ha sugerido una méyor,sensibilidad fe
tal y un evidente poder oncogénico de este producto (HERBST, UFELDER
y POSKANZER, 1971)(32).

Esto Ultimo permite suponer gue otros egentes quimicos por via
transplacentaria podrfan inducir neoplasias infantiles al ser usados
durante el embarazo de la madre, Se ha comuhicado incremento en la
incidencia de enfermedad de Hodgkin en hijos de madres tratadas con
difenilhidantofna por epilepsia durante el periodo gestacional (MI~
LLER, 1976)(54).

C)VIRUS: Se ha prestado ultimamente una gran gtencién a la etip
logfa virdsica de los cénceres (MILLER, 1976)(54). Los estudios esta
dfsticos analizando la frecuencia congue aparecen determinados tumo-
res en algunas zonas, por encima de las condiciones normales, ha su-

gerido una etiologfa infecciosa para el linfoma de Burkitt (PIKE, YT
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LLIAMS y WRIGTH, 1967)(59). Se ha relacienada el virus de Epstein-
Barr con el linfoma de Burkitt y el carcinoma nasofaringec observa-
dos en Africa (EVANS ET AL., 1976)(19) (#ORLD HEALTH ORGANIZATION,
1972)(85). Dado gue este mismo virus es causante de otras enfermeda
des no tumorales como la mononucleosis infecciosa, la distinta res—
puesta vendria condicionada por el huésped; habiéndose aobservado el
virus tanto en el suero coma en los linfocitos malignos de las niﬁas
afectos de iinfoma de Burkitt (EVANS ET AL., 1975} {15).

Otros tumores han sido estudiados coﬁo la leUCBmia; sin que se
haye comprobado un aumento significativao de su frecuencia queqsupqg
ga unz posible etiologfa infecciosa; y auncus por ello se haya pen-
sado er un virus lento (MILLER, 1978}(54) no s= han constateda datos
que sugieran una transmisidn por contacto femiliar, transp};acantariaf
lactancia o exanguinotransfusidn (MILLER, 1977}(85). E1 virus del
herpes simple se ha relacionado con el carcinama cervico-uterino
(Evans ET AL., 1976)(19). Estudios realizacas con la enfermedad de
Hodgkin han propuesto una etiologia virica pare lz nmisma, incluso
transmitida por portadores sanos (VIANNA, GREENYALD y DAVIES, 1971}
(79}, aunque ello sea discutible,

FEDRICK y ALBERMAN (1972)(21) hen presentado 6 casos de leuce-
mias en nifios cuyas madres padecieron influenza durante el embarazoa §
aunque este hecho por su escaso nimerc, es solo potencialmente sig-
nificetivo. Por otra parte, el aumento de una asocizeidn tumoral en
zonas de rare presencia ha permitido suponer una etiologia infeccio-}
sa'(CAVDAR, ARCASOY, GOZDASOGLU y DEMIRAG, 1971)(8).

La extrapolacién al hombre de los hallazgos de tumores induci-

dos por virus en animales, raraments posible, sugiere gue otros mue
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chos factores como gendtica, edad, hormonas, inmunologia o stress se
rian complementorios y determinantes de la susceptibilidad para el |
desarrollo de un tumor, en un individuo potencialmente infectado por
el virus oncogénico (RAPP y REED, 1977)(62).

En definitiva, los virus parecen jugar un papel importante en
la gfnesis. tumoral no dilucidado en el momento actual (JONES y CAMP-
BELL, 1976)(37), cuizds por la falta de unos métodos de deteccisn
adecuzdos (MTLLER, 1976} (54) (M1 eR, 1977)(s5).

D)OTROS FACTORES AMBIENTALES: Se ha sefialado como el cédncer de
piel ocurre mds frecuentemente en las zonas exﬁuestas del cuerpo. La
exposicidn acumulada y progresiva a la luz solar podria actuar como
agente carcinogenético, habifndose comprobado como las radiaciones
ultravioleta de 2900 ~ 3300 A de longitud de onda son carcindgenas
en animales, y probablemente en humanos (JONES y CAMPBELL, 1976)(3?).
Hemos de tener en cuenta, sin embargo, oue este fipo de céncer es

mds_pronio de edades evenzadas de la vida.
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GENETICA

Cambios irreversibles del‘material celular inmunitario inciden
en el desarrollo de células cancerosas, influidos asimismo por otros
factores hereditarios o ambientales. En pocos cénceres se hallan ang
malfas cromosémicas, mutaciones, regulacién o diferenciacidn del cre
cimiento celular o deficit inmunitario; pero su ausencia nao implica
gue no pueda existir por parte de las padres una via autosdmica de
transmisién de la predisposicidn a padecer un tumor en los primeros
afios de 1a’vida, incluso de tipo mdltiple. En cerca del 40 % de cier
tos tumores infantiles se han encontrado alteraciones de las células
germinales, y en porcentaje mds bajo en adultos. La identificacién‘
de‘ciertas anomalfas gendéticas en individuos, predispuestos por ellaj
a la neoplasia, favorecerfa la deteccién precoz de estos casos
(sTRONG, 1977)(71).

La variabilidad gendtica del metabolismo enzimdtico celular pa-
rece influir en la diferente metabolizacién del carcindégeno, parti-
cularmente de los agentes quimicos (ceELBOIN, 1977)(26).

Diversos estudios han mostrado una relacidn entre mutagénesis
y carcinogénesis (STRONG, 1977)(71), habifiendose encontrado anoma-
1{as cromosfmicas en linfomas, leucemias mielociticas crénicas o agu
das, meningiomas, malanomas, 1infosarcbmas, mielomas.... (EDITORIAL,
1977)(16). La anomalfa denominada lesién del cromosoma 13, estd re-~
lacionada de forma importante con el retincoblastoma y es transmitida
de forma dominante, lo que implica que el 50 % de los dgscendientes
se encontrarfan afectados, sobre todo si el tumor era Bilateral
(serBSBY, 1972)(68), pero el hecho de no encontrarse muchas veces

antecedentes familiares en este tumor sugiere la existencia de muta-
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ciones esponténeas (EVANS ET AL,, 1976)(19). Este mismo tumor confie
re una especial incidencia del riesgo de padecer otra negplasia en
sus supervivientes, siendo elevado en el 10 % (STRONG, 1977)(71).

Cuando la leucemia afecta a un gemelo idéntico, implica una pro
babilidad entre cinco de ser padecida por el otro, aungue aquf po-
drian influir los distintos factores ambientales, comunes a ambos
gemelos monozigdticos (EVANS ET AL., 1976)(19) (MILLER, 1976)(54).

La herencia del cédncer ha sido recientemente clarificada por
FRAUMENI (1976)(24). Una baja proporcién de cdnceres podria ser in-
ducida por transmisién genética de forma autosémica dominante, condi
cionando la aparicién de neoplasias hereditarias (retinoblastoma
sindrome carcinomatoso nevaoide de células basales, adenomatosis en-
docrina mdltiple, feocromocitoma con carcinoma medular de tiroides
o sfndrome de Sipple, quemodectomas, poliposis célica familiar, sin
drome de Gardner, tilosis con carcinoma esofédgics, y gliomas del ner
vio 6ptico) (MILLER, 1976)(54)(JONES y CAMPBELL, 1976)(37). Por otra
parte pueden transmitirsé enfermedades preneoplésicas que podrfan
agruparse en: a)sindromes hamartomatosos de herencia autosémica do-~
minante (neurofibromatosis de Von Recklinghausen, esclerosis tubero-
sa, sindrome de Von Hippel-Lindau, exéostosis méltiples y sindrome
de Peutz-deghers); b)genodgrmatosis de transmisidn autosémica rece-
siva (xeroderma pigmentoso, albinismo, displasia epidérmica verruco-
sa, epidermolisis bullosa polidispldsica, disqueratosis congénita y
el sindrome de Werner); c)sfndromes con inestabilidad cromosdmica
de transmisién autosémica recesiva y predisposicién frecuente a leu
cemias (sindrome de Bloom, anemia de Fanconi) (MILLER, 1976)(54); y

por (ltimo, d)sindromes de deficiencia inmunitaria (ataxia-telangiec
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tasia de transmisidn autosémica recesiva, sfindrome de Wiskott-Aldricl
de herencia recesiva ligada al sexo, e inmunodeficiencia comin varia

ble de herencia desconocida) (BATTI y GoOOD, 1971)(25).

Por otra parte, influencias raciales en diferentes 4reas geogpé

ficas, permiten suponer una accién genética en la transmisién de dis
tintos tumores tales como sarcoma de Ewing, leucemia aguda linfociti
ca, tumores pineales, linfoma de Burkitt, sarcoma de Kaposi, leuce-
mia mielégena aguda, neurcblastoma, etc...{MILLER, 1976)(54); si
bien es necesario aguf pensar en la existencia de otros factdres am
bientales, particularmente de tipo virdsico, que nos hagan valorar
adecuadamente la incidencia de estas neoplasias en las respectivas
comunidades (JONES y CAMPBELL, 1976)(37). La consanguinidad ha sido
considerada en relacién con la leucemia (KURITA y KAMAI, 1969)(39).
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INMUNGCLOGIA

Ya vimos anteriormente como los sindromes con inmunodeficien-
cias favorecfan el desarrclle de cdncer (GATTI y GOOD, 1971)(25)
predisponiendo a tumores generalmente linforeticulares, aunque otros
tipos neoplésicos también hayan sido observdados (MILLER, 1976)(54).
En la ataxia~telangiectasia una»alteracién cromosémica se asociaria
al déficit inmunitario (LI, 1977)(43), favoreciendo el desarrollo
de neoplasias en el 10 %, e incluso incidencias superiores en los
supervivientes (MILLER, 1976)(54).

Segln una hipftesis enunciada el céncer se desarrcllarfa al no
existir uma respuesta inmunitaria adecuada que rechazase las células
aberrantes de potencial maligno, gue constantemente se producen por
cambios mutacionales (EVANS ET AL., 1976)(19), si bien esta teoria
es objeto de discusién (SCHYARTZ, 1975)(65). Es'apoyada por la fre-
cuente presencia de leucemias y linfomas en sujetos‘ccn déficit in-
munitario (GATTI y GOOD, 1971}(25) y en los sometidos a terapedtica
inmunosupresorae en trasplantes (PENN y STARZI, 1972)(58), pues in-
cluso al cesar esta terapia puede desaparecer la neoplasia, sobre
todo si ha sido inadvertidamente trasplantada desde el donador
(EVANS ET AL., 1976)(19). La frecuente ausencia de tumores en inmu-
noprivos con falta de células T, ya sea experimental o clinicamente
sugiere gue otros factores deben estar implicados (EVANS ET AL.,
1976)(19).

Se ha pensado en la base inmunitaria de la oncogénesis al obser
var la presencia de regresién espontdnea en algunos tumores, asi co-
mo la evolucién favorable si existe una infiltracién linfoide. La

clave de la inmunologfa moderna tumoral se sustenta en la existencia
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de antigenos en el tumor no presentes en las células normales y con-
tra los cuales puede responder el huésped. Esta respuesta vendria me
diada por 105 linfocitos T habitualmente y seria, pues, una inmuni-
dad de tipo celular; pero también existirfa inmunidad de tipo humo-
rél, aunque se haya comprobado que los sueros inmunes puedan acele~
rar tanto como inhibir el crecimiento del tumor. Esta misma respues-
ta humoral podrfa dar reacciones cruzadas para tumores‘inducidos por |
virus o bien ser compartida por neoplasias de igual cardcter histolg
gico (BERNSTEIN y WRIGHT, 1976)(4). '

El tumor se desarrollarfa en presencia de respuesta inmunitaria
insuficiente o tardf{a, debilidad antigénica tumoral gque condicionara
escasa reaccién del huésped, o factores blogueantes de la inmunidad
celular, En definitiva, el crecimiento de una neoplasia es el resul-
tado de un equilibrio'entre el ritmo de credimieﬁto de la misﬁa y la
respuesta inmunitarie del hudsped (BERNSTEIN y WRIGHT, 1976)(4), que
padrfa ser suficiente incluso en cascs de inmadurez de los sistemas
inmunitarios. En la agammaglobulinemia aparecerfan cénceres aproxima
damente en el 10 % de los casos, generalmente de tipo linforeticular
(JONES y CAMPBELL, 1976)(37).

Analizando el sistema o complejo mayor de histocompatibilidad
HLA, tisular, especifico de cada individuo y ligado al sistema inmu-
nitario, se han hallado para algunos determinantes antigénicos signi
ficativas variaciones en diferentes enfermedades neopldsicas tales
como enfermedad de Hodgkin (Al, BS, B8, Bl8), leucemia linfocitica
aguda (A2), retincblastoma (B12, Bw3S) y céncer nasofaringeo
(Hs(5in-2)) (Sin-2a) (ARTOLA y RODRIGUEZ-BURGOS, 1978)(2); o igual-

mente en casos de cédncer familiar de rifién de células eosinéfilas en
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nifos (HLA-2, HLA-12) {VALLETEAU, GANANSIA, HORS, LEBEXIER y MORIN,
1974) (78).
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!

CANCER FAMILIAR

El céncer infantil se desarrolla en algunas familias de forma
desproporcicnada; y aunque pueden ser de diferente histologia (MI~
LLER, 1977)(55), generalmente es caracterfistico un mismo tipo de
céncer, y de aparicién a edad cada vez mds temprana en generaciones
sucesivas, lo gue supone una evidente transmisifn hereditaria, pe-
ro sin una base genética clara (EVANS ET AL., 1976)(19) (HARDY y
NESBIT, 1972)(31).

La presencia de estos casos podr{a deberse a factores ambien-
tales, hereditarios, o ambos (MILLER, 1976)(54). Habiendo conside-
rado anteriormente los distintos factores genéticos y ambientales
trataremos aquf aguellos cédnceres infantiles con una frecuencia en
algunas familias superior a la gue cabrfa esperar por el simple
azar (MILLER, 1977)(5S). ‘ |

Generalmente son tumores raros (MILLER, 1976)(54) (MILLER,
1977)(55), habiéndose descrito cardcter familiar en tumores cere-
brales, céncer de mama, neurcblastoma, osteosarcoma, tumor de Wilms
neoplasias adrenocorticales, carcinoma renal de células eosindfi-
las (MILLER, 1976)(54) (HARDY y NESBIT, 1972)(31) (VALLETEAU ET AL.|
1974)(78) . Esto incluso puede obligar a un consejo a la familia en
este sentido (JONES y CAMPBELL, 1976)(37). LI y FRAUMENI (1969)(42)
han descrito la asociacién de sarcomas de partes blandas en nifios
con cdncer-de mama en la madre u otfos miembros femeninos de la fa
milia, En cuanto a la leucemia se ha observado como la concordan-
cia en gemelos monozigdticos disminuye con la edad, siendo alrede-
dor del 100 % si la enfermedad aparece antes del 1@ anfo, y practi-

camente normal hacia el 62 afio (ZUELZER y COX, 1969)(87); lo que
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para CLARKSON y BOYSE (1971)(9) estarfa en relacién con una trans-
misién intrauterina,. |

El empleo de algun test como el de transformacién fibrobldsti
ca por el virus oncégeno SV40, podrfa tener interés para la detec-
cién de aquellos individuos susceptibles de padecer un céncer (M1~
LLER, 1976)(54).

La observacién del céncer familiar exige grandes series y su
observacién durante un periodo prolongado, de 5 a 10 afios (MILLER,

1977)(55).
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CANCER Y MALFORMACIONES CONGENITAS

Algunos tumores presentan otras anomalfas congénitas asocia-
das que podrfan ser la expresién de un mismo factor causal de la
neoplasia y de la alteracién coexistente, ya sea actuando en el mis
mo paciente, o en sus familiares y parientes (JONES y CAMPBELL ,
1976)(37). ‘

Junto a las malformaciones ya consideradas al tratar la gené-
tica tumoral, hay otras no familiares, ffrecuentemente asociadas
a anomalfas cromosfmicas tales como el sindrome de Down relaciona-
do con la leucemia (MILLER, 1970)(52) o la D-desaparicién con el
retinoblastoma {JENSEN y MILLER, 1971)(36); hasta el punto de afir
marse que otros factores potencialmente.causantes de leucemia como
las radiaciones ionizantes o el bencenog, aqtgarian por alteracio-
nes cromosémicas (MILLER, 1976)(54).

Disgenesias gonadales, a excepcién del sindrome de Turner, se
han relacionado con el gonadoblastoma. No se han mostrado suficien
temente significativas las alteraciones de los cromosomas sexuales
en relacién con neoplasias especfficas (MILLER, 1976)(54).

La aniridia, quizds debida a la accibn de algdn factor ambien
tal causante de mutaciones genéticas, se ha asociado al tumor de
Wilms, formando parte del sindrome ctras anomalfas craneocencefdli-
cas y genitourinarias (MILLER, 1976)(54). En 1968, iban descritos
28 casos de esta asociacién (FRAUMENI y GLASS, 1968)(23).

El tumor de Wilms y el hepatoblastoma se han relacionado con
la hemihipertrofia congénita y con el denominado sindrome de Beck
with-Wiedeman de citomegalia visceral congénita, asi como con ha~

martomas (JONES y CAMPBELL, 1976)(37) (MILLER, 1976)(54).
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No se ha constatado asociacién del neuroblastoma con otras al
teraciones o anomalfas coexistentes (MILLER, FRAUMENI e HILL, 1968)
(s0).
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28 PARTE: ESTUDIC CLINICO
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HIPOTESIS DE TRABAJO

La epidemiologia de los tumores infantiles ha recibido escasa
atencidn, al existir m&s preocupacién de los clfinicos por aspectos
de diagndstico y terapeltica., Sin embargo, es una importante fuente
de conocimiento en la patogénesis y factores etiolégicos del céncer
infantil (MILLER, 1976)(54), particularmente en determinadas &reas
geogréficas (DAVIES, 1976)(15). Constituye una aportacién importan-
te al estudio clfnico de estos tumores, y contribuye a que los casog
especialmente predispuestos puedan ser analizados por métodos de de
teccién de laboratoric mds especializados (MILLER, 1977)(55).

A lo largo de los estudios precedentes hemos observado distin-
tos conceptbs en etiologfa del céncer infantil, Nuestro estudio pre
tende aportar a estas investigaciones alguﬁas consideraciones epidg
miolégicas, en nuestro medio, sobre la experiencia de la Seccidén de
Oncologfa de un Hospital Pedidtrico, durante un perfodoc aproximado
de 7 afios. Ello nos permitirfa conocer relaciones entre los diferen
tes tipos tumorales y otrDS‘Factofes coexistentes ya sean del pro-
pio tumor, temporales, de la comuhidad familiar del paciente, o del

mismo huésped; y que posteriormente describiremos.
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MATERIAL

Nuestro estudio comprende un total de 173 casos de tumores in-
fantiles recogidos en el Hospital Infantil de la Ciudad Sanitaria
"Virgen del Rocfo"™ de Sevilla,

Se ha analizado el perfodo de tiempo comprendido entre la aper
tura del mismo (1971) y febrero de 1978; y se refieren tumores con-
trolados por la Seccién de Oncologfa Pedidtrica del mencionado Hos-~
pital.

Los 173 casos estdn distribuidos de la forma siguiente:

Teratomas ..eeeeeceeveccccnsss 13
Tumores de Wilms ....cveveeeess 27
Rabdomiosarcomas .....eee00000. 10
Retinoblastomas .....ceeeveeeee 6
Tumores del Sistema Nervioso C, 18
Tumores hepdticos ..ecevecssees 6
Histiocitosis seeveevesscensses 18
Linfomas ..vevevenconcecaeseess 19
Enfermedad de Hodgkin ...ceeees 6
Neuroblastomas .....eecevssee0s 50

Como vemos, junto a diferentes tumores sélidos, se encuentran
linfomas, al ser igualmente objeto de atencidén por parte de la Sec-
cién Oncolégica, faltando otros tipos tumorales como los Gseos o
leucemias al ser comptencia de otros servicios; o bien, neoplasias
de aparicidn excepcional.

Dadas las caracterfsticas del Hospital, los nifios salvo pocas
excepciones, son de edad inferior a los 7 anos.

A la hora de la valoracifin de los antecedentes familiares, en
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la forma que posteriormente comentaremos, se han investigado un to-
tal de 92 enfermos dentro del grupo sefalado de 173 neoplasias; en
comparacién con un grupo control de 53 nifios, cuyo motivo de consulj

ta &l Hospital era completamente ajeno a la Seccidn Oncolfgica.
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METODO

Hemos realizado un estudio epidemiolfgico de tipo descriptivo
analizando distintas circunstancias que envuelven el hecho tumoral
dentro de una comunidad hospitalaria y familiar determinada. Para
ello desde un punto de vista general, y de forma especifica para ca
da uno de los tipos tumorales, hemos investigado los siguientes pa-
rémetros:

A)En relacién al tumor:

~ Tipo histolégico

- Localizacién

-~ Tratamiento electivo: Si se ha practicado exclusivamente
cirugfa, quimioterapia o radioterapia; o bien, terapies de tipo mul-
tidisciplinario o combinada,

— Presencia de metdstasis Gseas en el momento del diagnésti-
co oncolégico (imédgenes compatibles en mapa 8seo) .

B)En relacién al tiempo: .

- Fecha del diaghéstico o éontrol en la Seccién Oncoldgica
refiriendo a 1971, los pocos casos de diagnéstico previo a esta fe-
cha,

- Intervalo clfnico entre la aparicién de los sfntomas y mg
mento del diagnéstico del tumor.

- Frecuencia (casos nuevos anuales) y su evolucién temporal
para cada grupd de tumores.

C)En relacién a la comunidad familiar:
-~ Lugar de Residencia
- Condiciones familiares socioecondmicas

- Edad del padre y de la madre en el momento del diagnéstico
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oncolégica.

~ Antecedentes neopldsicos familiares, asi como de tbe y dia-
betes, tanto en la serie de tumores como en el grupo control refe-
ridos en el capituleo de Material, investigando aguellos familiares
que se detallan en hoja adjunta.

D)En relacién al huésped:

~ Edad al diagndstico del tumor

- Sexo

- Orden que ocupa el enfermo dentro del nimero de hijos de
la familia,

-~ Peso al nacer

-~ Presencia de otras malformaciones congénitas asociadas, ya
sean fécilmente apreciables o visibles, o detectadas en el proceso
diagnéstico de la neoplasia. »

- Lactancia: natural o artificial.

-~ Comienzo de la alimentaciﬁn sé}idg'

~ Carédcter y desarrollo psicomotor

Todos estos factores estudiados serén relacionados para cada
tumor y en general, para el grupo de neoplasias estudiadas, con ca
récter de estudio retrospectivo analftico, aunque sélo sea bédsica-
mente; gque nos permita desarrollar una serie de consideraciones |

‘etiolégicas,
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ANTECEDENTES FAMILIARES:
De forma sistematizada, tanto en grupo control de 53 casos co-

mo en la serie de 92 neoplasias estudiadas, hemos investigado ante-

cedentes de tumor, thbc y diabetes en los siguientes familiares:

A)Rama materna: B)Rama paterna:
- Madre ~ Padre
- Hermanos ~ Hermanos
- Primos _ - Primos
-~ Tios " -~ Tios
~ Abuelo -~ Abuelo
- Abuela - Abuela
- Tios abuelos -- Tios abuelos
-~ Bisabuelo -~ Bisagbuelo

-~ Bisabuela - Bisabuela
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RESULTADOS
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TERATOMAS (TOTAL CASOS: 13)
1)Tipo histolégico:

Con arreglo a la clasificacién seguida en nuestro Hospital
(Or. Gonz&lez del Castillo) ﬁbtenemos los siguientes datos:

Teratomas MadurosS ...eceeeeecesess 9 69,2 %

" inmaduro benigno ....... 2 15,4 %

" n Maligno seeees. 1’ 7,7 %

" malignizado maduro ..... - -

" més carcinoma embriona-~
TiO juVEnil 8 9 0 85 8 80060 ERENSOLEBOIES 1 7!7 %
Teratoma m&s carcinoma embrionario

en adUltOS LI IR B A B S BN B RN SN X BU RN IR BN N K O ] - -

Teratoma més seminoma o coriocarci

noma ® 95 85 03BN B SGOEE RS SRESOESEESSUETSSS

2)Localizacién:
Nalg2 seeeeornovecrnrnsesnesnenss 1 7,7%
SACTO-COX18 vevveeseeenscneeaseans B 86,1 %
TOra8X seeeoeressesosscennsnassnsss 1 7,7 %
OVETIO vvnrernrnenrerneeranssennns 2 15,4 %
TeStLoULO vevvrureronsnenacncnness 1 2,7 %
Mediastino ..eeceevecccncenscenees 1 7,7 %
DiaFragma v.veeeeersoneeneoannnsnes 1 7,7 %

3)Tratamiento electivo:
8010 Cirugia LI I B A B A A N A A B 9 69’2 %

8010 quimioterapia AR RN and -
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8010 radiOtEIEpia esesscesesr s - b
Ter‘apia combinada ®eeesecnceossesoe 2 15’4%

No terapedtica electiva ...cveeeee 2 15,4 9%

4)Mapa 6seo: Se han detectado en 2 casos imdgenes compatibles con

metdstasis Sseas, habiéndose realizado en 12 enfermos (16,7 %)
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TORAX Y MEDIASTINO(15,4 %)

DIAFRAGMA (7,7 %)

GONADAS

(23,1 %)

___NALGA (7,7 %)

At | REGION SACROCOXIGEA
& (a6,1 %)

FIFURA 1.- TERATOMAS: LOCALIZACION
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TUMOR DE WILMS (TOTAL CAS0S: 27)

1)Tipo histolégico:
Nefroblastoma 28 8 PR OSSO ES OSSO PSEBSECEECDS 27 100 %

2)Localizacién:
Rifi6N UEreChO veveeensrenennnenass 11 40,7 %
RiABN 1iZQUIErdO vvveveseeessesaess 14 51,9 %
Rifién en herrradura ....ocoeeseses 1 3,7 %

Bilateral ® & 8 0685 0608 TN S VY e T Ve as g0 1 3,7%

3)Tratamiento electivo:
5010 cirugfa seeeevecccescconsnees 2 7,8 %
So0lo gquimioterapia seeecescescenens - -
Solo radioterapia seeeesececesenses = -

Terapia COMBAINANA +.vvvevseveseess 25 92,6 %

4)Mapa 6seo: En 25 casos realizados se han apreciado im&genes com-

pAtibles con metdstasis Gseas en 1 paciente (4 %).
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RABDOMIOSARCOMAS (TOTAL CAS0S: 10) - oo oo e o

1)Tipo histolégico:

Rabdomiosarcoma ..eeeesecseseese 9 90 %

" alveolar ,,..... 1 10%
2)Localizacién:
BLOLEO vevvuevrevenseennanensnsns 1 10 %
Retroperitongo .e.eeveveseeseees 1 10 %
0ido derecho v..ieseveeeeneeeess 1 10%
Cavum ..veiiiernnsnscsonanncase 2 20%
Vejiga ........................; 1 109%
CBra veeveeeeesrerssnassoscenees 2 20%
Tronco cerebral ......eceeeeeeee 1 10%
PULMBN vivvevnnoenesnnencacnass 1 10%
3)Tratamiento electivo: i
S01lo cirugfa ve.veevernencevesss 1 10 %
Solo quimioterapia ......eee.e.. 1 10 %
Solo radioterapi@ ......eeee.e.. 1 10%
Terapia combinada ....veeeeee... 6 60 %
No terapeltica electiva ,...c.e0 1

10 %

A)Mapa 6seo: Realizado en 6 ocasiones, se han detectado imégenes

compatibles con metdstasis éseas en 2 enfermos (33,3 %).
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CABEZA (60 %) — ’

VEJIGA (10 %)

PULMON (10 %)

RETROPERITONED (10 %)

REGION GLUTEA (10 %)

FIGURA 2.~ RABDOMIOSARCOMAS: LOCALIZACION
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RETINOBLASTOMA (TOTAL CASOS: 6)

1)Tipo histolégico:
Retinoblastoma ceeeceeceesseess 6 100 % e e i

2)Localizacién:
Ojo derecho .s..ceeveeesvncaeaas 5 93,3 %

DjO iunier‘dD o8 PO r SO SO TSROSO TSD 1 16)7%

3)Tratamiento electivo:
S0L0 CirUOTa veeeeeseeaseessesss 6 100 %
Solo quimioterapia (..cecevesee - -
Solo radioterapi@ e..cececesces = -

Terapia combinada . -.. se e avesoss - -

4)Mapa 6seo: Realizado en 4 ocasiones, se han detectado imégenes

compatibles oon metdstasis 6seas en 2 enfermos (50 %).
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TUMORES SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (TOTAL CAS0S: 18)

1)Tipo histolégico:

Siguiendo las directrices de la U.I.C.C. (Union Internationale
Contre le Cancer) (WILBUR, 1977)(82) con algunas modificaciones en
nuestro Hospital (Dr. Gonzdlez del Castillo) hallamos los distintos
tipos histolégicos gue se refieren a continuacién:

Tumores derivados del neurocepitelio:

- Ependimoma ...eeeeecccccceccsasass 1 7,1 %

7,1 %

[

- Ependimoblastoma ...eeecencensonee
Tumores derivados de la glia:

— AStrocitoma vuvevesessseesscsesses 3 21,4 %
Tumores derivados de células nervio-

sas:

~ Meduloblastoma seeeveeesesesessses 87 57,1 %
Tumores derivados de las meninges:

~ Sarcoma Menfngeo seeceseesseecesss 1 7,1 %

NU DETERN‘INADD "lIII.'IOCOCl;lIlol.. 4“ -

2)Localizacién:

Quiasma éptico Ceeterecveninreetrens 5,5 %

Regién de la gléntula pineal ....... 5,5 %

Tronco cerebral .iveseeesssssacscnss 16,7 %

CBI"BbI‘O 2 ® 09 PN T 6N SRS IS RERTOCOEEREDSODSTPBES 11’1%

Regidn medular cervical ...eceeesses 5,5 %

22,2 %

1

1

3
CErebElo weeeeveevssnncansenaseasess B 27,8 %

2

1

Fosa posterior ...c.evveeeceneessees 4

1

Dur'amadl"e ® € 99 8 8 RSBSOSO G SOINENCTESPESSS 5!5%
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3)Tratamiento electivo:
S010 cirugfa s.ieieeeeneeeeees.. 4 22,2 9%
Solo cuimiocterapia ...ieveeececee = =
Solo radioterapia cveececcecsase = -
Terapia combinada e.eeeeveeeeess 13 72,2 %

No terapeftica electiva ........ 1 5,5 %

4)Mapa &seo: Se ha practicado en 11 ocasiones sin detectar imdgenes

compatibles con metédstasis fseas,
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DURAMADRE (5,5 %)

CEREBRO (11,1 %)

BUIASMA gil
a4 REGION
OPTICO (5,5 %) [p\\ PINEAL(S, 5.
Az ' ! ;
/§ _ FOSA
POSTERIOR

TRONCO CEREBRAL:

(16.7 %) (22,2 ¢)

MEDULA CERVICAL(S,5 ¢)
CEREBELO (27,8 %)

FIGURA 3.~ TUMORES DEL SNC: LOCALIZACION
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TUMORES HEPATICOS (TOTAL CASOS: 6)

1)Tipo histolégico:
Con arreglo a la clasificacién de ISHAK y GLUNZ (1967) (33) ob-

tendrfamos los siguientes hallazgos:

D

HepatOblaStomaS LRI I A A I I I A I I 66!6%

Hepatocarcinomas ...eceesseeseeses 2 33,3 %

2)Localizecién:

HigadD 0 s e 0Ot OCEEEs PSS TEPSEOOTOTTOLECEDS 6 100 %

3)Tratamiento electivo:
SO0L0 CAIrUGIE veeveveesevenceesenas 3 50 %
Solo quimioterapia s.eeeececcaaees = -
Solo radioterapia se.icecececescnse = -

Terapia combinada ...eevesceesecses 3 50 %

d)Mapa éseo: No se han apreciado iﬁégenes compatibles con metdstasis

6seas en ninguno de los 6 casos.
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HISTIOCITOSIS (TOTAL CASO0S: 18)

1)Tipo histolégico:
Dentro de los diferentes tipos analizados por STARLING y FERN-
BACH (1977)(69) nuestra casufstica serfa:
Histiocitosis (Hand-Schuller~Christian, Le-
tterer-Siwe, Granuloma eosinéfilo) ceneneans 17 94,5 %
Reticulosis histiocitaria medular .e........ 1 5,5%
Granuloma eosindfilo parasitario seceeeecees - -
Leucemia monocitica .......;................ - -

Reticulohistiocitosis maligna familiar con

hipergammaglubinemia ligada al sexo ....cce. - -
Linfohistiocitosis eritrofagocitica familiar - -
2)Localizacién:

27,8 %
22,2 %
11,1 %

Regién facj-a]- ‘.l..l..‘Ill'..OI......'l...l..
Regifin Craneal ....cecceeecenscssscaassnansos

Abdomen ..ll.lll.-..ll.l."l-.lttli;il:..-.Il.

Cr‘aneo"costal .c.u-D_oolln.--rov-ccll.'oo---l 5,5%

FTDntO—VBPtEbral T EE RN A I A A B SRR 2 I RO I 5’5 %'

Regién CEPVical RN RN NI I I A AR R BRI A LB 5'5 %

COlumna lumbar R EEEEEEEEEE I I I BRI N N B A 5’5%

5,5 %

Tibia B 9 66 B8 OSSO EN LTI UNEBEPELEPISPOEIITERLSO

5
a
2
1
TronCo-parietal .ueeeeeeeeecceeccessssanenses 1 5,5 %
1
1
1
1
1

Pala iliaca % 09 60 30 680 09 PP RGOS NS OSSO e e 5’5 %

3)Tratamiento electiva:

S0l0 Cirugfa siveeceeesvosascosnsansssssannns 1 5,5%
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Solo quUIMioterapi@ vevesesceseoescanasceases 5 27,8 %
5010 radioterapi@ seveeseeseeesecconseceness 2 11,1 %
Terapia combinada cu.iveeeesscssscesoessannss 7 38,9%
No terapelitica €lectiVa ....ceceveeerscscses 3 16,7 %

4)Mapa dseo: De los 16 realizados, 5 presentaban imdgenes compati-

bles con manifestaciones a distancia del foco primaric (31,2 %).
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LINFOMAS (TOTAL CASOS: 19)
1)Tipo histoldégico: |
Dentro de la clasificacién del M.D. Anderson Hospital (SULLI-
VAN, 1977}(72) y teniendo en cuenta que las formas nodulares, de
variedades histolfgicas comunes a las formas difusas para RAPPAPORT
(1966)(63), no se dan o son muy raras en nifios (WOLLNER, 1976)(84)
(suLLIvAN, 1977)(72), obtenemos los siguientes datos, con algunas
modificaciones apuntadas en nuestro Hospital (Or. Gonzdlez del Cas
tilla):
Linfoma difuso linfocitico mal diferenciado .. 2 10,5 %
" " n bien diferenciado . 13 68,4 %
Linfoma difuso histiocftico cvvvvverernonnnas 5,2 %
" " %

5,2 9%
5,2 %

1
mixto .'..'..."'.......'..."... 1 5’2
poco diferenciado tipo Burkitt - 1

1

Sarcoma de células reticulares ...eceesccecons

2)Localizacién:

AbdDmBn ‘-Cl‘.l.l..-l.lll.....lll.ll.l.l.l.'..' 14 73!7%

Torax—cuello seveesesecesesccsssocnasassassese 1 5,2%

TOra8X tevevvnensseracsoooceansnsssesnessanssas 2 10,5%

Regidn Cervical ..eeeesseseeccecensveesnsesses 1 5,2%

REgiBn SUBMEXALAT weusresrevenennvessonensnnse 1 5,29
3)Tratamiento electivo:

Solo cirugfa ...ivieevececanraceconsssoneonnas = -

Solo quimioter\apia @ 8 0 2 P O 9 PGS &S SN OB KO E R e SRR 2 10,5%

Solo radioterapia ...ieeeceecesvesesconsscacans 1 5,2%
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Terapia combinada c.vivecvcecrvesessesvoaness 14 73,7 %

Ningdn tratamiento electivo ....veveveceeeaes 2 10,5 %

A)Mapa éseo: Determinado en 16 ocesiones, se han observado imdgenes

compatibles con metdstasis Gseas en 1 enfermo (6,2 %).
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CUELLO (15,6 %)

TORAX (15,6 %)

ABDOMEN (73,7 %)

FIGURA 4,- LINFOMAS: LOCALIZACION
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ENFERMEDAD DE HODGKIN (TOTAL CASOS: 6)

1)Tipo histolégico:

Siguiendo la clasificacién de LUKES y BUTLER (1966)(44) poste

riormente modificada en el symposium de Rye (LUKES, CRAVER, HALL

RAPPAPORT y RUBEN, 1966)(45) analizamos los diferentes tipos histg

légicos:
Predominio linfocitario (nodular o difuso) ..
Esclerosis nodul@r seeeeececscoscseccconsons
Celuleridad mixta seieececsccsevscsconcrasenns

Deplecién linfocitaria (fibrosis o reticular)

2)Localizacién:

Cuello LAC RN BN IR BE AT S BRI BN N A SR AN A N BN B 2R N 2R BN BN B B B B I B AN J

Torax [ AR IR N R IR B I O B B R A O AN SR BE IR 2 2R BN B 2K BB AL AL AL 2 A 4

Abdomen @ 8 8 ¢ 50 ¢ 90 09 S 0 E NP SEON UG PFOELIEIEERPSOSSS

3)Trataﬁiento electivo:
5010 cirugfa (.iiveecvencrcrrnnsncnscscsnsases
S50lo quimioterapia ..ccesecececcsssccrasnaanss
Solo radioterapia s.c.eseesecscacecaccersscens

Tel"apia COmbinada L A A A A A A A A N NN A NN RN ENERE

(0]

100 %

66,7 %
16,6 %
16,6 %

16,7 %
83,3 %

4)}Mepa 6seo: No se han detectado imdgenes compatibles con metdsta-

sis dseas en ninguna ocasién, habiendo sido realizado en todos los

casos.
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CUELLO (66,7 %) ~——eu

TORAX (16,6 %)

ABDOMEN (16,6 %)

FIGURA 5.- ENFERMEDAD DE HODGKIN: LOCALIZACION
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NEUROBLASTOMAS (TOTAL CASO0S: 50)

1)Tipo histolégico:
Con arreglo & los tipos sefialados por WILLIAMS y DONALDSON
(1977)(83) nuestros hallazgos son los siguientes:
Neurocblastomas ....eviesseecscovcsencssssnse 35 70 %,
Ganglioneuroblastomas ..eeeeeceecaceeesseses 14 28 %

Neurogangliom8sS ..eceeeeecescescvcccanssoas 1 2%

2)Localizacién:
CUELIO wuvvrepennneeernnneeeennnnseeeennees 2 8%
Retroperitoneo seessivececccsnscarcosssannss 2 4 9%
ABOOMEN v v eesnernessesnesocennesennsenes 17 34 %
TOTBX weeeeereoeaosoneseenasasasescoscossns 13 26 %
Médula 1lumbar ....ceeseeeseccecccosoansonca

CDlumna dorsal (IR AN AR B AU N IR N B N BN B BN R N BN 2R 2 AN 4

N
=

Tor’aCDademinal S " 0 0 8 0 3N RN eSS R SES SO ESI GRS

MediastinO l!."'llllll...dl‘.‘ill.".l-..l.li 10%
Cerebro 'lll.llvllllt‘llI.ll.".lll.-.l"llll.
saCI‘OlumbaI‘ ® 6 0 29 P8 S0 TEEL OGNS PO NSsEI eSS NS

PelViS € 6 & 50 590008800090 E0EEEN BSOS SIOETINSOIS

SUPYarrenales .c..ceecscescacascvcossssanans

NN R N e

RSB NN D
=

CEI‘ViCOtOI"éCiCa S 5 0 0 08 80050 NT SO OSSN AS

3)Tratamiento electivo:
SOlD Cirugia Ser s e P e ErsE IO TRIRORTR TGS 6 12 %
8010 quimimterﬁpia tenussessesEPOCERELESESSIBIOERTLS a '8 %

SOID TadiOterapia 8 € 8 97 SN I T EES IR ES B TED SO OSN - haad
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Terapia Combinada ® 8 08 8 U ¢ ¢ 9P PO TSSO S S OeRBSCIPOYN 40 80%

4)Mapa 6seo: Realizado en 49 ocasiones, ha detectado imdgenes com-

patibles con metédstasis fseas en 10 enfermos (20,4 %).
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CEREBROD
(4 %)

CUELLD (8 %)

(o Al

TORAX Y MEDIASTIND (42 9%)

SUPRARRENALES (4 %)

o/,
RE TROPERITO- ABDDMEN (36 %)
NEO (4 %)
L' 4 ty

PELVIS (2 %)

FIGURA 6,- NEUROBLASTCMAS: LOCALIZACION




N2 CAS0S

33
30
27
24
21
18
15
12

w0

INCIDENCTIA GENERAL
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g 3] g 31

lw o

27
24

31

2 1973 1574 1597/9

6 1977 197/8

FRECUENCIA ANUAL GENERAL DE LOS TUMORES

(=]

TUVMORES ESTUDIADOS

(CASDS NUEVOS POR ANO)

HISTORIAS (FEBRERD 1978) +.e.u...e.s 39550
.....'V-..'.'.'.. 174
"~ Tumores sélidos (no éseos) e.eee. 149

~ Linfomas y E. de Hodgkin ..cceees 25

(EN TODAS LAS TABLAS AROS 1971 Y 1978 NO COM-

0,44 %
0,38 %
0,06 %




N2 CASQCS

N2 CAS0S

12

12
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TERATOMAS: Frecuencia anual

collllog .

o7 Lo/2 19/3 o4 19/5 157/68 1577 1578

TUMOR DE WILMS: Frecuencia anual
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N2 CAB0S 12
9
6 .
5
°F 2
- Y
o L L [1_rt
1971 1972 1973 1974 1975 19/6 1977 1978
RABDOMIOSARCOMAS: Frecuencia anual
N2 CASQS 12 p
=
6 |-
3L
1 2 2 ' 1
19 972 973 9/d 975 9 977 8

RETINOBLASTOMAS: Frecuencia anual




N2 CAS0S

Ng CAS0S

12

12
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3 3 3

—l i |'12

1971 1972 1973 1974 1575 576 g/77  15/8

TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL: Frecuen-

cia anual

2 2
3l 1

1971 L[o/2 1973 19/4 19/5 1576 1977 1978

TUMdRES HEPATICOS: Frecuencia anual




N2 CASOS 12

9L
6 |- 6
3} 3 3 3 o
[-1 " [-] B
1971 1972 1§73 1974 1975 19/6T 1977 1978
HISTIOCITOSIS: Frecuencia anual
Ne CASOS 12 ~
9l
6 |- 6
3 3 4
B 2 P
1 1 0 o

|
19/ 1972 19/3 1972 19/5 19/6 1977 19/8

LINFOMAS: Frecuencia anual




N2 CAS0S

N2 CAS0S

12

12
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2

—

1 1
—

2

.|
1971 1972 1973 1974 1975 19

ENFERMEDAD DE HODGKIN:

6 1977 1978

Frecuencia anual

10

2

1

1971 1972

NEUROBLASTOMA:

Frecuencia anual

6 1977 1978




INTERVALO CLINICO

El tiempo entre aparicién de los sintomas y momento del diag-

A.~ Hasta 1 mes
B.~ 91 -~ 6 meses
C.- 9 6 - 12 meses
D.- Mds de 1 afio

E.~ No determinado

- 60 -

néstico se ha determinado con arreglo a la escala siguiente:

TOTAL

TUMORES A
Ne 9%

- Teratomas 8 66,6
T. de Wilms 15 57,7
Rabdomiosarcomas 4 40
Retincblastomas 120
T. del SNC 7 38,9
T. hepdticos 2 33,3
Histiocitosis 5 27,7
Linfomas 5 26,3
£, de Hodgkin 2 33,3
Neurgblastomas 15 30

N OO NN

10

11

27

55,5
66,7
38,9
57,9
16,6

54

13

27

10

18

18
19

50

TOTAL 64

37,6

77

45,3

173
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LUGAR DE RESIDENCIA

Estudiado con arreglo a la siguiente eguivalencia:
A.- Medio urbano o ciudad
B.~ Medio rural o pueblo

C.~ No determinado

TUMORES A B C TOTAL
Ne ¢ No 9% N@ Ne
Teratomas 53,5 861,5 - 13
T. de Wilms 8 30,8 18 69,2 1 27
Rabdomiosarcomas 4 44,4 5§ 55,5 1 10
Retinoblastomas 4 66,7 2 33,3 - 6
T. del SNC 8 44,4 10 55,5 - 18
T. hepéticos 5 83,3 1 16,7 - 6
Histiocitosis 7 41,2 10 58,8 1 18
Linfomas 8 50 8 50 3 19
E. de Hodgkin 3 50 350 - 6
Neuroblastomas 24 48 26 52 - 50
TOTAL 76 45,5 81 54,5 6 5 173




CONDICIONES SOCIOCECONCMICAS
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Determinadas con arreglo a la siguiente escala:

A.—- Buenas

B.~ Regulares o aceptables

C.- Deficientes o malas

D.~ No determinadas

TUMDRES A

B C D TOTAL
Ne o No o Ne o Ne No

Teratomas 538,55 1 7,7 7 83,8 - 13
T. de Wilms 8 30,8 6 23,1 12 43,1 1 27
Rabdomiosarcomas 3 33,3 2 22,2 4 44,4 1 10
Retinoblastomas 4 80 - - 120 - 6
T. del SNC 7 38,9 527,8 6 33,3 - 18
T. hepédticos 4 66,6 116,7 1 16,7 - 6
Histiocitosis 95,9 1 5,9 74,2 1 | 18
Linfomas 425 6 37,5 6 37,5 3 19
E. de Hodgkin 4 66,6 116,7 1 16,7 - 6
Neurgblastomas 32 64 7 14 11 22 - 50
TOTAL S 80 48,2 30 18,1 56 33,7 7 173




EDAD DEL PADRE
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Investigada con arreglo a los siguientes grupos de edades:

A.- Hasta 30 afios

B.- De 31 a 40 afios

C.- M8s de 40 afios

D.~- No determinada

TUMORES

Teratomas

T, de Yilms
Rabdomiosarcomas
Retingblastomas
T. del SNC

T. hepédticos
Histiocitosis
Linfomas

E., de Hodgkin
Neurcblastomas

TOTAL

A B C TOTAL

Ne 9% N2 o No o Ne
861,5 430,8 1 7,7 13
7 26,9 15 57,7 4 15,4 27
2222 7778 - - 10
116,7 4 66,6 1 16,7 6
211,1 1583,3 1 5,5 18
116,7 466,6 1 16,7 6
317,6 952,9 529,4 18
3 20 2 46,7 3 33,3 19
- - 6100 - - 6
20 40 2346 714 50
47 28,3 94 56,6 25 15,1 173




EDAD DE LA MADRE
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Investigada con arreglo a los siguientes grupos de edades:

A.- Hasta 30 afios

B.- De 31 a 40 afios

C.~ Mdés de 40 afios

D.~ No determinada
TUMORES A B c TOTAL

Ne o N2 o No d Ne

Teratomas 8 6L, 430,8 1 7,7 13
T. de Wilms 18 69,2 6 23,1 2 7,7 27
Rabdomiosarcomas 4 44,4 §5 55,5 = - 10
Retinoblastomas 2 33,3 3 80 1 18,7 6
T. del SNC 8 44,4 9 50 1 5,5 18
T. hepéticos 4 66,7 2 33,3 - - 6
Histiocitosis 8 47,1 847,1 1 5,8 18
Linfomas 5 31,2 956,2 2 12,5 19
E. de Hodgkin 1 16,7 5833 =~ =~ 6
Neuroblastomas 26 52 21 42 3 6 50
TOTAL B4 50,3 72 43,1 11 6,6 173




ANTECEDENTES FAMILIARES

Hemos analizado los siguientes:

A.- Antecedentes de tbc

Bem " de diabetes

Com - neoplédsicos Unicos en rama paterna o materna

D.- " " en ambas ramas o mdltiples en unag
TUMORES TOTAL A B C D

Teratomas 2 1 50 1 50 - - - -
T. de Wilms 21 419,1 314,3 419,1 5 23,8
Rabdomiosarcomas 4 - - ; - 125 375
Retinoblastomas 2 150 - - - - - -
T. del SNC 10 110 - - 3 30 3 30
T. hepdticos 3 - - - - 1 33,3 - -
Histiocitosis 10 220 - - 4 80 (x) 110
Linfomas 9 - - 4 44,48 111,11 3 33,3
E. de Hodgkin 2 1 50 - - - - 1 50
Neuroblastomas 29 8276 @2 6,9 310,3 10 34,5
TOTAL ' 92 16 17,4 10 10,8 15 16,3 26 28,2
GRUPO CONTROL 53 12 22,6 22 41,5 16 30,2 6 11,3

OTROS ANTECEDENTES FAMILIARES

T. de VWilms: 1 caso con consanguinidad.
Histiocitosis: 1 caso con consanguinidad, Histiocitosis en 1 her-

mano (x).
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Enfermedad de Hodgkin: 2 casos de la serie general son hermanos.
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EDAD_NINO
Valorada bajo los siguientes apartados:
A.- Hasta 1 afio
B.~ Mds de 1 afic a 3 arfios
C.- De 4 y 5 afios

D.~- De 6 6 més afios

TUMORES A B c D TOTAL
Ne of N2 9% Ne ¢ N2 ¢ Ne
Teratomas 9 69,2 215,44 w = 2 15,4 13
T. de Wilms 518,5 18 66,6 3 11,1 1 3,7 27
Rabdomigsarcomas - = 5 50 3 30 2 20 10
Retinoblastomas 1 16,6 3 50 116,6 1 16,6 6
T. del SNC 1 5,5 738,99 2 11,1 8 44,4 18
T. hepédticos 3 50 350 - - - - 6
Histiocitosis 4 22,2 7 38,9 527,7 2 11,1 18
Linfomas 1 5,2- 52,3 947,3 421,1 19
E. de Hodgkin - - 116,6 2 33,3 3 50 6
Neurcblastomas 16 32 19 38 11 22 4 8 50
TOTAL 40 23,1 70 40,5 36 20,8 27 15,6 173
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SEXQ
Los pardmetros habituales corresponden a laos datos siguientes?
A.- Varones

B.~ Hembras

TUMORES A B TOTAL
Ne % N2 % N
Teratomas 4 30,8 9 69,2 13
T. de Wilms 13 48,1 14 51,9 27
Rabdomiosarcomas 6 60 4 40 10
Retinoblastomas 3 50 3 50 6
T. del SNC 15 83,3 3 15,7 18
T. hepdticos 2 33,3 4 66,7 6
Histiocitosis 8 44,4 10 55,5 18
Linfomas 13 68,4 6 31,6 19
E. de Hodgkin 4 66,7 2 33,3 6
Neuroblastomas 22 44 28 56 50

TOTAL 90 52,1 83 47,9 173




ORDEN EN EL N2 DE HIJOS, DEL

- 69 -

ENFERMD

Determinado con arreglo

A.- Primogénito

B.~ No primogénito

C.~ No determinado

a la siguiente valoracién:

TUMORES A B c TOTAL
Ne ¢ Ne 9% Ne Ne
Teratomas 4 30,8 9 69,2 - 13
T. de Wilms 10 38,5 16 61,5 1 27
Rabdomipsarcomas 3 33,3 6 66,7 1 10
Retinoblastomas 2 33,3 4 66,7 - 6
T. del SNC 6 35,3 11 64,7 1 18
T. hepdticos 2 33,3 4 66,7 - 6
Histiocitosis 5 29,4 12 70,6 1 18
Linfomas 8 50 8 50 3 19
E. de Hodgkin - - 6100 Y
Neurcoblastomas 16 32 x 34 68 - 50
TOTAL 56 33,7 110 66,3 7 173

(x) 1 embarazo gemelar
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PESO AL NACIMIENTO

Valorado con arreglo & los siguientes grupos:
A.- Menos de 2500 gr. |

~B.- Entre 2500 y 4000 gr.
C.- Mds de 4000 gr.

D.~ No determinado

TUMORES A B C D TOTAL
Ne % Ne ¢ N2 % Ne Ne
Teratomas i 7,7 1292,3 - - - © 13
T. de Wilms 1 3,8 19 73,1 6 23,1 1 27
Rabdomiopsarcomas - =~ g8 83,9 111,1 1 10
Retinoblastomas 2 33,3 4 66,7 - - - 6
T. del SNC - -. 14 82,3 317,6 1 18
T. hepéticos - - 6 100 - .- - 6
Histiocitosis - - 1694,1 1 5,9 1 18
Linfomas _ - 14875 212,5 3 19
E. de Hodgkin - - 6100 - - - 6
Neuroblastomas 3 6 43 86 a4 B - 50

7 4,2 142 85,5 17 10,2 7 173
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MALFORMACTIONES

Se refieren aguf diversas malformaciones externas o visibles

o verificadas en el proceso diagnéstico del tumor, al cual se aso-

cian,

tes:

En los diferentes tipos tumorales hemos hallado las siguien-

A)TERATOMAS: NO
B) TUMORES DE WILMS: 2

~ Raguisquisis vertebral ..... 1

-~ Hipoplasia costal .......... 1
C)RABDOMIOSARCOMAS: NO
D)RETINOBLASTOMAS: 1

- Hidrocefali& ............... 1 ( ¢ congénita ? )
E)TUMORES DEL SNC: 1

- Raquisquisis vertebral ..... 1
F)TUMORES HEPATICOS: NO
B)HISTIOCITOSIS: NO
H)LINFOMAS: NO. 1 asociado con leucemia,
I)ENFERMEDAD DE HODGKIN: NO
J)NEUROBLASTOMAS: 3

- Raguisquisis vertebral.,.... 2

~ Asociacién de cataratas, pterigium colli y agenesia del

diploe o-o--.a'.ln.ol'occlc.l
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LACTANCIA
A.- Maternal o natural
B.~ Artificial

C.~ No determinada

TUMORES A 8 C TOTAL
Ne 9% N2 9% N N2
Teratomas 5 45,5 6 54,5 2 13
T. de Wilms 20 76,9 6 23,1 1 27
Rabdomiosarcomas 9 100 - - 1 10
Retinoblastomas 3 50" 3 50 - 6
T. del SNC 16 88,9 2 11,1 - 18
T. hepdticos 6 100 - - - 6
Histiocitosis 13 76,5 4 23,5 1 18
Linfomas 14 87,5 2 12,5 3 19
E. de Hodgkin 6 100 - - - 6
Neurcblastomas 39 79,6 10 20,4 1 50
TOTAL 131 79,9 33 20,1 9 173
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COMIENZO ALIMENTACION SOLIDA

A.~ Hasta el 39 mes
B.- De 4 a 6 meses
C.~- Mds del 62 mes

D.- No determinado

TUMORES A B C D TOTAL
Ne o N2 o N2 ¢ Ne ' Ne
Teratomas _ 342,88 342,88 1 14,3 6 13
T. de Wilms 10 38,5 11 42,3 5 19,2 1 27
Rabdomicsarcomas § 85,5 4 44,4 - - 1 10
Retinoblastomas 120 4 80 - - 1 6
T. del SNC 2 11,1 14 97,8 2 11,1 - 18
T. hepédticos 116,7 583,3 - - - 6
Histiocitosis 952,99 423,5 423,5 1 18
Linfomas 7 43,7 6 37,5 3 18,7 3 19
E. de Hodgkin 3 50 2 33,3 1 16,7 - 6
Neuroblastoma 17 37,8 25 55,5 3 6,7 5 50
TOTAL 58 37,4 78 50,3 19 12,2 18 173
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CARACTER Y DESARROLLO PSICOMOTOR

Comprenden los siguientes apartados:

A.~ Normal

B.- Anormal {cambios importantes en el
psicomotaor)

C.~- No determinado

TUMORES A B G

cardcter o desarrollo

TOTAL

Ne o No 9% Ne N

Teratomas 8 100 - - 5 13
T. de Wilms 25 96,2 1 3,8 1 27
Rabdomiosarcomas 9 100 - - 1 10
Retinoblastomas 5 100 - - 1 6
T. del SNC 18 100 - - - 18
T. hepdticos 6 100 - - - €
Histiocitosis 15 88,2 2 11,7 1 18
Linfomas 16 100 ° -~ - 3 19
E. de Hodgkin !. 6 100 - - - 6
Neuroblastomas 49 100 - - 1 50
TOTAL 157 88,1 3 1,9 13 173
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COMENTARIOS

Nuestra serie de tumores nos permite realizar unas considera-
ciones, ya sean generales o especificas para cada grupo tumoral,

A)GENERALES: Los tumores estudiados representan el 0,44 % del
total de enfermos hospitalarios, con una relacién tumores sélidos/
linfomas de 6/1. Extrapolando estos resultados y teniendo en cuen-
ta que la proporcién entre tumores sélidos y linfomas, con las leu
cemias serfa de 3/2 (TRUJILLO ET AL., 1976)(77), podemos decir gue
Jjunto con otros tumores no recogidos al ser casos aislados o compe-
tencia de otros servicios, el Indice de neoplasias en nuestro medio
serfa alrededor de 7-8 por mil de enfermos hospitalarios pedidtri-
cos, cifras incluidas dentro de los limites de 6 y 20 por mil sefa-
lados por los autores antes citados.

Los tumores m&s frecuentemente hallados son neurcblastomas, tu
mores de Wilms, tumores del SNC e histiocitosis, ;orroborando los
obtenidos en otras revisiones. E1 neurcblastoma serfa quizds el tu-
mor sélido més Frecuente.en la infancia (BODIAN, 1959)(5) (DARGEON
1962) (14), hecho constatado en nuestro estudio. Agrupados linfomas
y casos de enfermedad de Hodgkin, son de incidencia similar a los
tumores de Wilms en nuestra investigacién.

Queremos destacar aquf que el 15,2 % (23 de los 151 casos de~
terminados) presentaba metdstasis o localizaciones a distancia del
foco primario (histiocitosis) éseas en el momento del diagnéstico
lo gue en nuestra opinién justifica el empleo de esta técnica en
el proceso diagnéstico de estos enfermaos,

La terapia de tipo multidisciplinario o combinada, realizada

en el 46,4 % de los casos (79 enfermos), unida al empleo exclusivo
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de la quimioterapia en 12 pécientes (6,9 %), lo que conlleva un tra
tamiento reglado oncolégicern mé&s del 52 % de los enfermos, permi-
te afirmar la conveniencia de una Seccién Oncolégica en un Hospital
Pedidtrico, no solo a los efectos terapeliticos resefiados, sino tam-
bién con objeto de desarrollar un control evolutivo adecuado en to-
da esta patologia.

Contrariamente a la opinién de AREY (1965)(1), no hemos obser-
vado un aumento paulatino del indice tumoral, sino una cierta ten-
dencia regresiva desde su méxima incidencia en 1974-76, posterior
al estudio sefialado.

Son raras las malformaciones asociadas, siendo la raquisquisis
vertebral la mds hallada en nuestra serie,

Desde el comienzo de la clfnica hasta el momento del diagnés-
tico oncolégico, no existe un predominio de deferminado periodo de
tiempo, esungue puede afirmarse que la inmensa mayor{a de pacientes
oncolégicos son diagnosticados dentro de los 6 primeros meses de
clinica, en nuestro estudio. E1 84,3 % de los nifios presentaban
una edad dentro de los 5 primercs afios de vida, corroborando los
hallazgos de otras series (TRUJILLO ET AL., 1976)(77) (JONES Y
CAMPBELL, 1976)(37), con una m&xima incidencia entre 1 y 3 afios de
edad (40,8 %), datos ellos a favor de un origen embrionario. Se pre
senta casi como en todas las revisiones, un ligerc predominio del
sexo masculino (51,7 %).

La prematuridad, tan frecuente en otros procesos congénitos
es muy escasa en estos pacientes oncolégicos, & excepcién del reti-
noblastoma, como posteriormente comentaremos. La primogenitura més

frecuente en otras afecciones, solo existe de forma importante pa-
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ra los linfomas, siendo para el resto de neoplasias alrededor del
30 %. No hemos observado influencia significativa del grado de desa
rrollo psicomotor en la presencia de estos tumores, ya que el 98,1%
podfan considerarse normales en estos pardmetros.

Hemos encontrado un predominio general de la lactancia materna
entre los antecedentes de estos enfermos, con la solo excepcién de
los teratomas, gue quizds por su precocidad diagnéstica obliga a
un tratamiento hospitalarioc desde los comienzos de su vida en mu-
chos de ellos. Considerando como habitual el comienzo de la alimen—
tacién sflida hasta el 62 mes, el 87,7 % lo realizd de esta forma
por lo que no la hemos consideradec como factor influyente.

La edad avanzada de los padres, por encima de los 40 afios, tan
relacionada con algunas cromosomopatias e igualwente ligadas éstas
a algunos tumores, no la hemos constatado Ae forma significativa
en nuestra serie, donde las edédes medias por debajo de los 40 afos
estdn presentes en méds del 80 %,

A excepcidn de los tumores hepdticos, mé&s frecuentes en medio
urbano, no hemaos constatado ningdn predominioc significativo en ge-
neral, del lugar de residencia, como factor influyente en estas
neoplasias, hecho igualmente apfeciado para las condiciones fami-
liares socioecondémicas.

B)TERATDMAS: El teratoma sacrocoxfgeo es especialmente impor-
tante porque es el tumor sélido mds frecuente en el recien nacido
(HAGGARD, 1977)(30). De hecho, en nuestro estudio, el 69,2 % fué
diagnosticado antes del primer afio. La localizacidn sacrocoxfgea
(46,1 ¢) serfa la m&s frecuente (GROSS, CLATWORTHY y MEEKER, 1951)

(27), seguida de la localizacién en génadas (23,1 %).
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Generalmente son tumores benignos, aungue el 25 % pueden serv
formas malignas (CONKLIN y ABELL, 1967)(12), pudiendo dar metdstasig
a distancia como lds éseas, presentes en el 16,7 % de nuestra serie,

El hecho de ser frecuentemente tumores externos, condiciona
que el 66,6 % consultara dentro del primer mes de evolucién clinica
habiéndose sometido a terapia multidiseiplinaria el 15,4 % -de ios
pacientes.

Aunﬁue se han relacionado con algunas malformaciénes del intes
tino caudal, la realidad es gue no existen series lo suficientemen-
te grandes para poderlos relacionar con algunas malformaciones con-
génitas (MILLER, 1977)(55); no habiendo apreciado ninguna por nues-
tra parte. Se han observado con mayor frecuencia en el medio rural
(61,5 %). La mayor incidencia del sexo femenino en estos tumores
(69,2 %) puede estar en relacidén con el menor tiempo para hacerse
ectdpicas de las célilas genitales en el hombre (BRDWN y LANGLEY,
1976)(7).

C)TUMOR DE WILMS: No hemos encontrado predominio neto en el ri
Rén de cada lado, y solo presencia de bilateralidad en el 3,7 %, in
ferior al 5 % ohservado por JENKIN (1976)(35). E1 uso de la terapial
multidisciplinaria, empleada en el 92,6 % de nuestros casos, ha cam
biado sustancialmente el pronﬁsticolde estos tumores, con aumentos
evidentes de la supervivencia, incluso hasta del 90 % (suLLIVAN, HU
SSEY y AYALA, 1977){73). Hemos observado un descenso en la inciden-
cia de estas neoplasiass, desde su m&xima cota en el periodo 1974-75,

El 85,1 % de los nifios gue consultaron tenfan hasta 3 afios, ci
fras superiores & las halladas de préximas al 50 % en otras series

(SULLIVAN ET AL,, 1977)(73). Aunque no hemos constatado predominio
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en cuanto al sexo de los pacientes, se sefiala un ligero aumento
(1,2 : 1) en el sexo masculino (SULLIVAN ET AL., 1977)(73).

E1 57,7 % de los ninos fueron diagnosticados dentro del 12 mes
de evolucién clinica, con metdstasis Gseas en el 4 % en el momento
del diagndstico. Hemos observado una mayor incidencia en medio ru-
ral (69,2 %), asi como una importante presencia de antecedentes de
peso elevado al nacimiento, superior a los 4000 gr (23,1 %).

Las anomalias congénitas del desarrollo, anteriormente comenta
das y relacionadas con el tumor de Wilms, incluso con fines preven-
tivos, nohan sido constatadas en nuestra serie donde tan solo en
2 casos (7,4 %) aparecieron las malformaciones descritas, entre
ellas la raguisauisis vertebral, La aparicién de este tumor a eda-
des tempranas no hablarfa sino a favor de su origen embrionario.

Locelizaciones extrarrenales del tumof de Wilmg, descritas en
otros estudios (MARGDEN y STEWARD, 1976)(46) no han sido halladas
en nuestra investigacidn.

D)RABDOMIOSARCOMA: Es el tumor o sarcoma de partes blandas rids
frecuente en la infancia, donde los demds de estas caracteristicas
son muy raros en nifios (BAGAB, VIETTI, PEREZ y BERRY, 1977)(61). Sul.
frecuencia es solo superada por neurcblastomas, tumores de Wilms y
tumores del SNC (BAILEY, HOLADAY, KONTRAS y CLATWORTHY, 1961)(3)
aungue también por teratomas e histiocitosis en nuestro estudio. Rg
presenta el 13 % de tumores sélidos en nifios (suTDy, SULLIVAN, RIED
TAYLOR y GRIFFITH, 1970)(74).

Se ha pensado en un origen embrionario de estos tumores al ser
frecuente a edades tempranas, antes del afioc e incluso con menos de

1 mes de vida; pero en todos nuestros casos la edad era superior
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al afio, con un 50 % entre 1 y 3 afios, aunque todos consultaron den-
tro de los 6 primeros meses de clinica, si bien con metdstasis sead
en el 33,3 %. Aungque nosotros hemos encontrado un predominio en va-
rones la frecuencia es précticamente igual para ambos sexos {RAGAB
ET AL., 1977)(61).

De diversas series se deduce que la localizacidn mds frecuente
es en la regién de cabeza y cuello (RAGAB ET AL., 1977)(61); estan-
do situado en cabeza el 60 % de nuestros casos.

En el rabdomiosarcoma, considerado neoplasia de méxima inciden
cia por debajo de los 5 afios y por ello de posible origen embriona-
rio, no se han defectado anomalfas congénitas asociadas (MILLER,
1977)(55), igualmente observado en nuestra serie.

La introduccidén de la terapia combinada, empleada en el 60 % de
nuestros casos, ha cambiado significativamente el prondstico de es-
tos tumores (MARSDEN y STEWARD, 1976)(47), y ha permitido incluso
que mis de la mitad de los nifios con sarcomas de partes blandas pue
dan estar vivos cinco aﬁgs después de iniciado el tratemiento (WIL-
Bur, 1976)(81).

E)RETINOBLASTOMAS: En nuestro estudio este tumor se ha presen-
tado conescasa frecuencia, aungue mantenida a lo largo de los afos.
De intervalo clinico variable, suele diagnosticarse antes de los 2
afios de edad (TAPLEY y TRETTER, 1977)(76), con un 66,6 % de la se-
rie con edad de hasta 3 afios. Todos nuestros casos eran unilatera-
les con predominio neto del ojo derecho (83,3 %), y sin preferencia
alguna en cuanto al sexo,

Se ha sefialado el retinoblastoma como un tumor con cardcter fa

m iliar, habiéndose apuntado diversos casos en una misma familia, 19
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gue ha sugerido una transmisién de tipo hereditario, ya sea por un
gen defectuosc o por una mutacién celular som&tica espontdnea; so-
-bre todo en presencia de afectacién bilateral, Se ha relacionado
con mutaciones germinales o precigéticas, mientras que los casos
esporddicos se cree estarfan ligados con fenémenos pstcigéticos
(MILLER, 1977)(58) (TAPLEY y TRETTER, 1977)(76).

Tan solo 1 caso con hidrocefalia hemgs observado como altera-
cidn aSociada, sin que hayamos encontrado un aumento en la inciden
cia de retraso mental, como se ha apuntado (MILLER, 1977)(55).

No hemos encontrado predominio en cuanto al tipo de lactancia
pero si una frecuente prematuridad en sus antecedentes (33,3 %)
practicamente el (nico tumor, quizéds en relacién con lo anterior-
mente comentadao.

Por lo demds, es de mayor incidencia en medio urbano (66,6 %)
y en mejores condiciones econdmicas (80 %).

Presentaron metédstasis &seas en el momento del diagndstico el
50 %, y todos ellaos fueron sometidos a terapia no combinada (ciru-
gfa). Ningdn otro cdncer se ha asociado a los casos presentados, ha
biéndose comunicado esta posibilidad por SMITH y BEDFORD (1976)(67)

F)TUMORES DEL SNC: Con excepcidn de las leucemias, es quizds
el tumor gque produce mayor mortalidad en la infancia, pudiendo apa
recer a cualquier edad, E1 44,4 % de nuestra serie estaba cbmpren—
dido en los 3 priheros afios, mientras que es el Unico tumor estu-
diado con una alta incidencia por encima de los 6 afos (44,4 %) a
lo que contribuyen diversos casos por encima de los 7 afios de edad

De frecuencia mantenida, con una preferencia clara del sexo

masculino (83,3 %), al igual que en el estudio de WALKER (1976)(80)

p
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A diferencia de los tumores similares del adulto son mds frecuente
mente infratentoriales (60 %) (WALKEé, 1976)(80) (wILBUR, 1977)(82)

Se consideran el meduloblastoma y el astrocitoma los tumores
mé&s frecuentes, al igual cue nuestros hallazgos (57,1 % y 21,4 %
respectivamente), resaltando en contraste con otras series la esca-
sez de ependimomas, Su localizacifn mds habitual en nuestra casuls-
tica fué cerebelo, fosa posterior y tronco cerebral (66,7 %), y por
ello frecuentemente en relacidn con el sistema ventricular, tal co-
mo sefiala WALKER (1978)(80).

El 94,4 % ha sido diagnosticado dentro de los 6 primeros me-
ses de evolucién clfnica, aungue ningdin casc presentaba metdstasis
béseas. Fueron sometidos a terapia combinada el 72,2 % de los casos.

Se ha discutido un posible origen congénito de este tumor, da-
das sus manifestaciones ocasionales en los primeros momentos de la
vida (WILBUR, 1977)(82). Tan solo en 1 ocasién hemos encontrado mal]
formacién asociada (raguiscuisis vertebral).

G)TUMORES HEPATICOS: En nuestra investigacién de los distin-
tos tipos tumorales, hepatocarcinoma y hepatoblastoma, hemos halla-
do un predominio del segundo (66,6 %). Es un tumor raro, con todos
nuestros casos hasta 3 afios de edad, contrastando en relacidn al
hepatocarcinoma cue suele aparecer por encima de los 5 afios (LANE
y LONSDALE, 1977)(40). Son tumores de mayor incidencia en Asia y
Africa (EL-DOMEIRI, HUVOS, GOLDSMITH y FOOTE, 1971)(17) por causas
desconocidas. En nuestro estudio se ha presentado con una mayor in-
cidencia en medio urbano (83,3 %) y en familias de buenas condicig
nes socioeconémicas (66,6 %).

Han presentado una frecuencia baja, pero mantenida en el tiem
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po. No metdstasis éseas en el momento del diagnéstico, realizado en
todos los casos dentro de los 6 primeros meses de evolﬁcién clini-
ca. Hemos hallado un predominic en hembras (66,6 %). Tras su diag-
néstico se sometieron a terapia combinada en el 50 %.

La observacién de estos tumores en las primeras edades, junto
a su asociacién con algunas malformaciones ya comentadas, ha sugeri
do una etiologfa prenatal (MARSDEN y STEWARD, 1976)(48). En nuestra
serie no hemos hallado ningdn caso de malformacidn asociada, aunque
si aparicién en edades precoces, |

H)HISTIOCITOSIS: Comprende en su presentacidén habitual, un gru
po de diversas formas clfinicas de variable patologfa y pronéstico
(Letter-Siwe, Granuloma Eosinéfilo, S. de Hand-Schuller-Christian)
gue pueden presentarse en cualquier lugar del cuerpo, con frecuente
lesién dsea (STARLING y FERNBACH, 1977)(69). En nuestro estudio he-
mos observado distintas formas histolégicas, con una mayor locali-
zacién créneo-fecial (50 %), y con localizaciones 6seas a distancia
en el 31,2 % en el momento del diagnéstico.

Por la descripcién de casos perinatales, patrones familiares
y disgammaglobulinemias, se han sefielado factores etiol6gicos gené-
ticos y congénitos (STARLING y FERNBACH, 1977)(69), sin que hayamos
encontrado malformaciones asociadas, Su incidencia es decreciente
desde 1975, méxima cota. |

Aparecen a cualquier edad, auncue el 61,1 % de nuestros casos
_tenfa hasta 3 afios, con un ligero predominioc del éexo femenino
(55,5 %) en general,

La existencia de trastornos de cardcter y desarrollo psicomo-

tor (11,7 ¢), asi como la relativa frecuencia de edad avanzada en
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los padres (29,4 %), puede apuntar hacia la etiologfa antes consi-
derada, |

El 38,9 % fué sometido a terapia de tipo multidisciplinario.
Cabe destacar en estos pacientes un comienzo de alimentacién séli-
da tardfo en el 23,5 %.

I)LINFOMAS: Como ya vimos anteriormente estos tumores pueden
aparecer tras siﬁdromes de inmunodeficiencias hereditarias, sin es
pecificidad, lo gue evidentemente sugiere un factor genético o he-
reditario, En nuestro estudio son neoplasias de incidencia disminui
da desde la médxima cuantfa en 1973, auncue su real frecuencia es
diffcil de evaluar dadas las dificultades diagndsticas que en oca-
siones plantea con las leucemias y la enfermedad de Hodgkin (WULL-
NER, 1978)(84). Dentro de la clasificacién histolégica apuntada, la
forma de linfoma linfocitico difuso bien o mal diferenciado ha si-
do la mds frecuente (78,9 %), siendo su localizacién casi habitual
abdomen (73,7 %) o torax (15,7 %). E1 predominio del sexo masculi-
no hallado (68,4 %), es igualmente frecuente en otras series.

El 89,4 % de los nifios consultaron dentro del 12 afio de comien
zo de la clfnica, cifra similar al 80 % referida por WOLLNER (1976)
(84). Aungue se considera que estos tumores alcanzan su méxima in-
cidencia después de los 5 afios (MILLER, 1977)(55), en nuestra serie
tan solo el 21,1 % rebasaba esta edad, si bien existfan en todos
los grupos de edades estudiadas,

La coincidencia de un relativo alto indice de primogenitura
(50 %) y de un 33,3 % de padres de edad superior a los 40 afios, son
datos que abogan a favor del factor hereditario o congénito de es-~

tos tumores, pese a su méds tardfa aparicién clinica en relacién a
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otros tumores de posible origen embrionario.

Sin embargo, no aparecieron malformaciones asociadas en este
grupo, pero si 1 caso de leucemia concomitante, que puede quizés
explicarse por la tendencia a la transformacién leucémica que su-
fren estos tumores (SULLIVAN, 1977)(72).

La mayorfa de estas neoplasias son tributarias de terapia com-
binada, 73,7 % en nuestra serie. Las metdstasis 6Gseas han estado
presentes al diagnéstico en el 6,2 % de nuestros casos.

J)ENFERNEDAD DE HODGBKIN: De caracteristicas etloléglcas simi-
lares a los anteriores, suelen localizarse mds frecuentemente en
cuello (MARSDEN y STEWARD, 1976)(49), 66,7 % de nuestros casos. Su
baja incidencia se encuentra mantenida en los Gltimos afios de nues
tra serie. Generalmente se ha presentado més en varones (66,7 %) vy
en familias de mejores condicipnes socioeconfmicas (86,6 %).-Su
aparicién es tardfa, al igual que los linfomas, con un 50 % por en-
cima de los 5 afios, y sin ningdn caso antes del 12 afio de edad, Su
intervalo clfnico hasta el momento del diagnéstico ha sido muy va-
riable, La forma histolégica de celularidad méiltiple, de peor pro-
ndstico junto a la de escaso componente linfocitario, ha sido la
dgnica observada.

Son tumores susceptibles en muchos de ellos de terapia combi-
nada, realizadea en el 83,3 %t de nuestros casos; con ausencia de me
t&stasis &seas en el momento del diagnéstico.

Los hallazgos diferentes para distintas comunidades econfmi-
cas han permitido apuntar en estos tumores, posibles factores etig
18gicos ambientales.

K)NEUROBLASTOMA: Al ser el tumor sélido mé&s frecuente de la
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inféncia, como antes sefialdbamos, ha sido objeto de estudios exhaus
tivos. Las 3/4 partes de los casos aparecen en los primeros 4 afios
de vida (ILLIAMS y DONALDSON, 1977)(83), corroborando este hecho
nuestros hallazgos con un 70 % hasta los 3 afios. Su frecuencia se
encuentra estabilizada tras tendencia regresiva, desde.1972, en |
nuestra investigacién, si bien su incidencia real es diffcil de de
terminar dado que estos tumaores tienen descrita la posible regre-
sifn espontdnea "in situ" (WILLIAMS y DONALDSON, 1977)(83).

El ﬁeuroblastoma (70 %) y el ganglioneurcblastoma (28 o) se-
rian las formas histoldgicas més ‘frecuentes, confirmando los hallaz
gos de otras revisiones. Auncue ya el 70 % parece tener metdstasis
en el momento del diagnéstico (GROSS, FARBER y MARTIN, 1959)(28)
las de localizacién ésea se presentaron solo en el 20,4 % de nues-
tros estudios, |

Las variaciones estacionales (LEE, 1967)(41) o las anuales
(MILLER ET AL., 1968)(50), han sugerido una etioclogfa virdsica en
estos tumores, no compfobada.

Aungque hemos halladpo malformaciones asociadas, en la forma
descrita, en el 6 % de estos tumores, no parecen existir defectos
que excedan de su habitual incidencia en estos tumores,(MILLER ET
AL., 1968)(50).

El abdomen y torax (m&s del 60 ¢% entre ambos) serfan las loca
lizaciones m&s frecuentes, como en otros estudios, Aparecen mds en
hembras (56 %) y en mejores condiciones sociceconfmicas familiares
(62 %).

Aungue el tratamiento multidisciplinario o combinado es muy

empleado, 80 % de nuestros casos, no parece haber conseguido las
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mejorfas espectaculares obtenidas para otras neoplasias como los
tumores de Wilms o rebdomiosarcomas (EVANS, D“ANGIO y KOOP, 1976)
(20).

L)ANTECEDENTES FAMILIARES: Observando los valores obtenidos
en comparacién con el grupo testigo, tan solo rabdomiosarcomas, tu
mores del SNC y neuroblastomas alcanzan incidencias superiores, es
pecialmente en lo referente a antecedentes mdltiples, que iguaimeg
te son mds elevados en otras nedplasias como tumores de Wilms y lin
fomas. Estos datos nos hablarfan a favor de un factor hereditario
o‘embrionario en estos tumaores, no tanto quizds con un sentido de
especificidad, sino como uﬁa susceptibilidad a la accién cancerige
na, y que explicarfa la presencia de enfermedades preneoplédsicas
como sucede con neurofibromatosis y esclerosis tuberosa en relacidn
a gliomas (MILLER, 1977)(55).

No hemos considerado significativos los resultados en cuanto
a la valoracién de los antecedentes de tuberculosis o diabetes.
Otros antecedentes como consanguinidad o coexistencia en varios

hermanos tienen solo cardcter aislado en su aparicidn.
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RESUNMEN Y CONCLUSTONES

El céhcer infantil aunque mucho menos frecuente que en la edad
-adulta, es sin embargo, una importante fuente de mortalidad en los

rimeros 15 afios de vida,

Sus diferentes caracteristicas en relaciéin a otras edades ta-
les como el momento de aparicién, habitualmente por debajo de los
5 afinos; su naturaleza histolégica derivada de su frecuente cardcter
embricnario; su especial perfodo de riesgo en la presentacién de
recidivas, su-distinta clfnica, asi como la respuesta terapedltica
a los distintos métodcs empleados, han hecho que su estudio ofrezeca
numerosos puntos de interés.

Es indudable gue el diagndstico y tratamiento estdn basados
en muchas opcasiones en los aspectos etiopatogénicos y clinicos cong
cidos del tumor. Es por ello gue numercsos estudiocs, pese a las di-
ficultades de obtener conclusiones siempre aprovechables,vhan tra-
tado estos problemas. La observacién de numerosos cascs, & 1o que
ha contribuido de forma significativa el Registro de Tumores, ha
permitido conocer la fenomenologfa de presentacifn de las diferen-
tes neoplasias, y en consecuencia las circunstancias que puedan ha-|
ber condicionado la aparicién de los mismos, sugiriendo una serie
de hipdtesis etiolbgicas.

Se han enalizado asf, factores ambientales (radiaciones, medi-
cementos, virus, etec...), factores familiares o del huésped (gené-
tica, inmunologfa, coincidencia de malformaciones congénitas, apa-
ricién simultédnea o sucesiva de varios casos familiares de una mis-

ma o distinta neoplasia....); con diferente resultado en cuanto a

I:J

les conclusicnes obtenidas, pero que han ofrecideo numerosas posibi-
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lidades de investigacién en este sentido.

Por tanto, consideranao la observacidén clinica como una impor-
tante fuente de conocimiento etiopatogénico, contribuimos al mismo
con el presente trabajo, estudiando una serie de 173 tumares en un
medio hospitalarioc pedidtrico, bajo diferentes aspectos que puedan
haber participado o coexistido en la presentacién de los mismos.

Se ha procedido a un estudio epidemiolégico de tipo descripti-~
vo en relaciénAal tumor (naturaleza histolégica, frecuencia, locali
zacién, recurrencias Sseas...), al tiempo (intervalo clfnico, inci-
dencia...), al entorno familiar (habitat, antecedentes familiares.)
y en relacifn al huésped afecto de la neoplasia (edad, sexo, primo-—
genitura, peso al nacer, alimentacién, cardcter y desarrollo psico-
motor, etc...).

Estas circunstancias, anteriormente comentadas y contrastadas
a la luza de otras experiencias, nos han permitido obtener las si-
guientes conclusiones: .

l.- Los tumores infantiles répreseﬁtaa‘alrededor del 7-8 por
mil de los enfermos hospitalarios,

2.~ En nuestro medio, el neurcblastoma es el tumor sélido hés
frecuente en la infancia, seguido en orden de Frecuenéia por tumge
res de Wilms, tumores del SNC e histiocitosis,

3.~ La relacién tumores sélidos/linfomas es aproximadaﬁente de
&/1. | |

4.~ La presencia de metdstasis o localizaciones Gseas a distan
cia en un nlimero importante de enfermos, justifica el empleo del
mapa 8seo en el momento del diagnéstico de los mismos.,

5.~ E1 uso frecuente de terapia especifica o multidisciplina-
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ria en estos tumores, asi como su control diagnéstico y evolutivo
confiere una gran importancia a la existencia de una Seccién Onco-
légica en un Hospital Pedidtrico.

6.- No encontramos un aumento de la incidencia tumoral en los
dltimos afios, con una cierta tendencia a la estabilizacién.

7.- Las malformeciones asociadas a los tumores son raras en
nuestro estudio,

8.- La gran mayorfa de los pacientes consultaron dentro de los
6. primeros meses de evolucién clinica.

9.- Més del 80 % de los nifios con tumores tienen 5 o menos
afios de edad, con un ligero predominio del sexo masculino.

10.~ En general, la primogenitura, prematuridad en su inciden-
cia y el cardcter o desarrollo psicomotor del nifio, no influyen en
la aparicién de estos tumores, al igual que la alimentacién segui-
da en los comienzos de la vida.

11.,- La edad de los padres y las condiciones familiares de re-
sidencia y socioeconémiéas, rno han mostrado influencia significati
va, por regla general,

12.- Los teratomas son tumores muy frecuentes en el primer afio
de vida, especialmente en su localizacién sacrocoxfgea o en génadas
como habituales. No se han relacionado con malformaciones congéni-
tas y son mds frecuentes en el sexa femenino y en medio rural,

13.- Los tumores de Wilms aparecen generalmente en los 3 prime-
ros afios de edad, sin predominio en cuanto al sexo, son escasamente
bilaterales y son susceptibles en gran mayorfa de terapia multidis-
ciplinaria. No hemos encontrado asociadas a &1 muchas malformacio-

nes, y en ningdn caso las consideradas como caracteristicas, siendo
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frecuente entre sus antecedentes, en relacifn a otras neoplasias
el peso elevado al nacer.

1l4,- E1 rabdomiosarcoma, tumor considerado embrionaric, no ha
sido objetivado por nosotros antes del 192 afio de edad y tampoco se
han observado malformaciones ascciadas; De predominio en varones
no ha sido de aparicién demasiado frecuente, siendo sometido a ters
pia multidisciplinaria en un gran porcentaje.

15.- E1 retincblastoma se ha relacionado en nuestra serié.con
un relativo porcentaje importante de prematuridad, auncue sin ano-
malfas destacables o tumores asociados. Ha aparecido con mayor fre
cuencia en medio urbano y familias de mejores condiciones socioeco
némicas. No hemos observado ningdn caso de bilateralidad,

16.~ Los tumores del SNC se han presentado méds en varones, cory
un importante grupo de edad mds tardfa. Sus formas histolégicas més
frecuentes son meduloblastomas y astrocitomas, contrastando la es-
casez de ependimomas en nuestra serie. La presencia de malformacip
nes asociadas ha sido rara, y su localizacién mds habitual en tron
co cerebral, fosa posterior y cerebelo.

17.~ Los tumores hepdticos son mds frecuentes en medio urbano
y en familias de mejores condiciones socioeconémicas, sin que haya
mos encontrado dateos a favor del origen congénito, a excepcién de
su aparicién en edades precoces, lo que contrasta en relacifn al
hepatocarcinoma, tumor mé&s raro en nuestra serie.

18.~ La histiocitosis, comprendiendo un grupo de enfermedades
sistémicas, se situan primariamente en regién crédneo-facial con
m€s frecuencia en nuestro estudio. Su incidencia es de tendencia

regresiva y existen datos que apuntan hacia factores etiolégicos
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genéticos o congénitos.

19.~ Los linfomas, con la forma histoldgica de linfoma linfoci
tico difuso como m&s frecuente y localizacién casi habitual en ab-
domen o torax, son tumores generalmente diagnosticados dentro del
19 afic de evolucidn clinica, y con bastantes casos de presentacién
tardfa. Se aprecian igualmente datos a favor de un origen heredita
rio o congénito en estas neoplasias.

20.- La enfermedad de Hodgkin aparece mds en varones, y en fa-
milias de buenas condiciones sociocec6micas. De mayor localizacidn
cervical. Son frecuentemente de presentacifin a edades evanzadas, al
igual que los linfomas, y como estos, susceptibles en gran medida
de terapia multidisciplinaria. En nuestra serie la forma de celula
ridad mdltiple ha sido la tnica existente. i

21 .- E1 neurcblastoma, como tumor s6lido mds frecuente, suele
presentarse antes de los 4 afios de edad, con foimas de neuroblasto
ma y ganglioneurohlastoma en orden de frecuencia, y localizaciones
de abdomen y torax como.més habituales, |

22.- La alta incidencia, por encima de los valores controles
de antecedentes neopldsicos familiares, especialmente mdltiples, en
neuroblastomas, rabdomiosarcomas y tumores del SNC, y en menor cuan
tfa (solo antecedentes mGltiples) para tumores de Wilms y linfomas
sugiere un factor hereditario en estos tumores, particularmente en

el sentido de susceptibilidad genética.a la carcinogénesis.,
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