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Introduccion

El cdncer constituye la primera causa de
muerte por enfermedad en Espafia desde el
primer afio de vida hasta la adolescencia.
Segun datos del RNTI, para el periodo de
1980-2016 se diagnosticaron en Espana
1100 casos nuevos de cancer infantil. De
acuerdo con estos datos la incidencia anual
estandarizada es de 156 casos nuevos
anuales por millén de nifios de 0-14 afios,
similar a la recogida en EEUU y otros paises
de Europa Occidental®

Se estima que un pediatra de Atencion
Primaria (AP) conun cupode 1500 pacientes,
vera un caso nuevo de cancer cada 5 afios?.
Lostumoresson ligeramente masfrecuentes
en los ninos que en las ninas, y las tasas mas
elevadas se concentran en los primeros
afios de vida.

Ademds en los ultimos afios, segun los
estudios realizados por la ACCIS (Agencia
Internacional de Investigaciones sobre el
Céncer de la OMS) se ha constatado un
aumento de la incidencia anual del orden
del 1%, que afecta practicamente a todos
los tumores.

Las leucemias y los tumores del SNC son
los tipos de cancer mas frecuentes en la
edad pediatrica. Las leucemias representan
un tercio de los casos, siendo la leucemia
linfoblastica el tipo mas prevalente. Le
siguen en frecuencia los tumores del SNC y
los linfomas?3.

Algunas neoplasias malignas son mas
especificas de determinados grupos de
edad. Asi por ejemplo el neuroblastoma,
el retinoblastoma y el tumor de Wilms se
diagnostican sobretodo en el grupo de nifios
<5 afios, mientras que los tumores dseos y
el Linfoma Hodgkin son mas caracteristicos
en los mayores de 10 afios. Los diagndsticos
mas frecuentes en funcidn de la edad se
exponen en la tabla 1.

Se ha constatado una reduccidn significativa
de la mortalidad del cancer infantil como

consecuencia de los avances en los
tratamientos antitumorales y de soporte, de
la mejoria del conocimiento de la genética
y biologia molecular de los tumores y en
la deteccion y derivacion precoz de la
enfermedad, de tal forma que actualmente
se puede hablar de una supervivencia
global a los cinco afios cercana al 80%. Es
decir de cada cinco ninos diagnosticados
de un cancer, cuatro presentan una alta
probabilidad de curarse y sobrevivir a largo
plazo®.

La etiologia del cancer es multifactorial,
con una base genética aun no totalmente
conocida, que presenta unagranimplicacion
del sistema inmunolégico y una modulacién
por la exposicidn al medioambiente.

El diagnostico temprano permite
mejorar la supervivencia

Los avances diagndsticos y terapéuticos en
Oncologia Infantil, han logrado alcanzar
elevadas tasas de supervivencia, proximas
al 80% en las ultimas décadas.

No obstante, la curacion del cancer
pediatrico parece haber alcanzado un tope
terapéutico, siendo las medidas preventivas
actualmente ineficaces.

Sin embargo la identificacién de
susceptibilidad hereditaria, y la disminucién
del tiempo hasta el diagndstico, tienen un
papel muy relevante en el prondstico vy
supervivencia de los tumores infantiles**°,
Elpediatrade APcompartelaresponsabilidad
de disminuir el tiempo transcurrido desde
el inicio de los sintomas hasta el diagndstico
final, identificando a aquellos pacientes
susceptibles y sospechosos, y realizando
una derivacion precoz a un centro
especializado.

Tipos de derivacion®:

Inmediata: el paciente debe ser derivado
y visto en las siguientes horas, por lo que
se debe referir a un hospital con Servicio
de Urgencias Pediatricas, para su ingreso
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si procede.

Urgente: el paciente debe ser derivado
a una Unidad de Oncohematologia
Pediatrica (UOHP) para ser visto en las
siguientes 48-72 horas.

Preferente: el paciente se deriva a una
UOHP para ser visto en un periodo inferior
a dos semanas.

Los objetivos de la deteccion temprana
son:

* Mejorar el prondstico de vida y la
mortalidad de los nifios y adolescentes
con cancer.

* Desarrollar un circuito de diagndstico
oportuno y derivacién adecuada.

* Realizar una intervencién terapéutica
menos agresiva y con menores
complicaciones.

e Disminuir las secuelas organicas y
psicoldgicas de los nifios y adolescentes
con cancer.

* Reducir los costes
hospitalizacion.

y tiempo de

¢Como se diagnostica el cancer?®

* Por signos o sintomas que constituyen
el motivo de consulta.

* En examenes rutinarios en un pequefio
porcentaje.

* Seguimiento de sindromes genéticos y
otras situaciones que predisponen al
cancer.

Fagteres: » gque  nfluyeriien. el
diagnostico tardio del cancer

Los factores que influyen el retraso del
diagndstico del nifo y adolescente con
cancer son:

* Caracteristicas bioldgicas del tumor

* Consulta tardia de los padres

* Conocimientos y destrezas diagndsticas
del equipo de salud

* Caracteristicas del centro especializado
donde es estudiado y tratado el nifio

Los primeros factores de retraso diagndstico
se extienden desde la aparicion de los
primeros signos o sintomas hasta |la
realizacion de la primera consulta. En
las primeras etapas muchos tumores
son asintomaticos, o con sintomatologia
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variada segun la biologia y localizacién de
cada tumor, que en ocasiones se asemeja
a procesos comunes y benignos, y no
alertan a los padres (dependiendo del nivel
socioecondmico, educacidon y creencias,
escolarizacion e informacion médica).

Los otros factores dependen del equipo
sanitario que atiende al nifio, y se extienden
desde la primera consulta hastala derivacion
a un centro especializado, y su confirmacion
diagndstica en este ultimo.

Paciente de riesgo®

Enun 5-10% de todas las neoplasias subyace
una base hereditaria. La identificacion de
esta susceptibilidad hereditaria podria ser
muy relevante para el paciente y su familia,
y en algunos casos, instaurar medidas
preventivas para la deteccidon precoz
del proceso maligno, tanto en el caso
indice como en sus familiares, asi como la
posibilidad de consejo genético.

Dentro de este porcentaje, se engloban
los sindromes de predisposicién al cancer,
un grupo heterogéneo de condiciones
genéticas, que predisponen a un mayor
riesgo de cancer.

En general se sospecha susceptibilidad
heredada en familias con: dos o mas
familiares de la misma rama con el mismo
tipodecdncer,variasgeneracionesafectadas,
edadestempranas de diagndstico, pacientes
concanceresprimarios multiples, ocurrencia
de distintos tipos de cancer genéticamente
relacionados (mamay ovario, colony utero ),
mayor frecuencia de afectacién bilateral o
multifocal y la asociacién de alteraciones no
malignas y cancer. Sin embargo, debido a la
expresividad fenotipica variable, muchas
familias pueden no cumplir estos criterios.
La mayoria de los genes implicados son
genes supresores de tumores (recesivas),
solo en un 10% se observan mutaciones con
ganancia de funcidén en protooncogenes
(dominantes).

La predisposicion genética al cancer se
debe a mutaciones germinales, presentes
en todas las células del organismo, que
pueden ser heredadas o ser el resultado de
una mutacion de novo en una de las células
germinales de los progenitores (seria la
primera vez que la mutacion aparece en la
familia).
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En un individuo sin predisposicion genética
al cancer, las mutaciones se producen en las
células somaticas y son poscigéticas.

Signos y sintomas mas frecuentes>®

Aunque los signos y sintomas dependen
del tipo de cancer y su localizacién, y en
sus etapas iniciales la clinica es inespecifica
y comun a otras patologias mas o menos
banales en la infancia, tenemos que saber
reconocer cuando esta sintomatologia
aparentemente benigna puede ser el
inicio de un proceso grave, e identificar los
hallazgos que nos han de poner en alerta.

Los signos y sintomas identificados en
AP que con mads frecuencia se asocian a
procesos neopldsicos son: palidez, masa,
adenopatias, movimientos anormales,
hematomas y signos de sangrado, fatiga,
cefalea, alteraciones de la visidn, dolor y
sintomas musculoesqueléticos. Cuando
estos sintomas se presentan de forma
atipica, motivan un aumento en el nimero
de consultas (23 en tres meses), producen
ansiedad y preocupacién importantes a los
pacientes y sus familias, y cursan de forma
térpida, nos ha de poner en alerta ante la
posibilidad de un proceso neoplasico.

En consecuencia son la gravedad de los
mismos, su persistencia o progresiéon y su
evolucion desfavorable tras un determinado
tratamiento, los indicadores que deben
hacer saltar las alarmas para indicar un
estudio inmediato, ante la sospecha de un
proceso maligno.

Paraellocontamosconunaherramientamuy
eficaz, la historia clinica y exploracién fisica
minuciosas. Es imprescindible escuchar a
los padres, y el sentido comun.

Conclusiones

El cancer en muchas ocasiones, tiene unas
consecuencias devastadoras para los nifios
y adolescentes, y sus familias.

El diagndstico temprano permite mejorar la
supervivencia.

Aunque los signos y sintomas dependen del
tipo de cancer y de su localizacidn, al menos
un 85% de los canceres infantiles se asocian
con los signos de alarma mencionados.

El pediatra ha de tener como objetivo
disminuir el tiempo de latencia entre los
sintomas iniciales y el diagndstico final. De
tal forma que permita mejorar el prondstico,
disminuir la mortalidad y mejorar la calidad
de vida de los nifos y adolescentes con
cancer.

Los pediatras de Atencidn Primaria han de
informar adecuadamente a los padres y
ninos sobre los motivos de la derivacion,
sobre el servicio al que se les deriva, asi
como sobre lo que se les va a hacer.

Se habilitaran los sistemas de comunicacion
adecuados (correo electrénico o postal,
fax, acceso a historia clinica electrdnica,
etc.) para que el pediatra que derivé al
paciente reciba la informacién adecuada o
los informes clinicos acerca del diagndstico,
tratamiento y evolucién de dicho paciente.
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Tabla 1. Tumores mas frecuentes por grupo diagndstico y edad.
Datos del RETI-SEHOP 1980-2016

Tumor/Edad <lafio | Dela4afios | De5 a9 afos De;:oi & Total
Leucemias 5.6% 44.9% 29.8% 19.7% 26.5%
Tumores del SNC 6.6% 32.8% 36.2% 24.4% 21.2%
Linfomas 1.5% 18.7% 38% 41.8% 13.1%
Tumores del SNS 40.1% 46.4% 11% 2.5% 9.8%
Renales 16.1% 58.1% 21.4% 4.3% 5.9%
T. de la retina 40.6% 54.4% 4.7% 0.4% 3.1%
T. de hueso 0.8% 7.6% 30% 61.6% 6.8%
T. de p. blandas 10.4% 32.6% 29.9% 27.1% 6.9%




