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Resumen

El cancer en la infancia presenta baja incidencia, su
presentacién clinica con frecuencia es inespecifica
y simula patologias comunes de curso benigno,

lo que dificulta su diagnéstico. Los principales
sintomas y signos de sospecha de cancer en Atencién
Primaria son: palidez, masas (en cabeza, cuello y
otras localizaciones), adenopatias, movimientos
anormales, hematomas y signos de sangrado,

fatiga, cefalea, anormalidades visuales, dolor y
sintomas musculoesqueléticos. El pediatra de
Atencion Primaria ha de reconocer cuando una
sintomatologia aparentemente benigna puede ser el
inicio de una patologia grave, identificando aquellos
signos de alarma que requieren estudio inmediato.
Son necesarias una buena historia clinica, una
exploracién fisica completa y un seguimiento clinico
evolutivo. El objetivo es disminuir el tiempo desde
el inicio de los sintomas hasta el diagnéstico final,
de tal forma que permita un diagnéstico precoz de
cancer infantil.

Abstract

Cancer in childhood has a low incidence and

its clinical presentation is often nonspecific
simulating common pathologies of benign course,
therefore making its diagnosis highly challenging.
The main symptoms and signs of suspected
childhood cancer in Primary Care are: pallor,
masses (in the head, neck and other locations),
lymphadenopathy, abnormal movement, bruising
and signs of bleeding, fatigue, headache,

visual abnormalities, pain and musculoskeletal
symptoms. The Primary Care pediatrician

must recognize when an apparently benign
symptomatology may be the beginning of a
severe pathology, identifying those warning signs
that require immediate assessment. A detailed
medical history, a complete physical examination
and a clinical follow-up are essential. The
objective is to reduce the time from the onset of
symptoms to the final diagnosis, so as to allow an
early diagnosis of childhood cancer.
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Introduccion

E 1 cancer infantil presenta baja inci-

dencia y, a menudo, se manifiesta

de forma inespecifica, simulando
otros procesos frecuentes y benignos.
Estas particularidades dificultan el
diagnéstico de cdncer en Atencién
Primaria. Sin embargo, una sospecha
precoz, junto con la rdpida derivacién
del paciente a un centro especializado,
pueden tener implicaciones a nivel
prondstico y terapéutico, asi como en
el impacto emocional secundario al
diagnéstico en el paciente y su familia.

Epidemiologia

El cancer infantil es la segunda causa de
muerte a partir del primer afo de vida,
detras de los accidentes.

La incidencia anual estandarizada
de cdncer infantil en Espafia es de
159 casos nuevos anuales por millén
de nifios de 0 a 14 afios, lo que supone
1.100 casos nuevos de cdncer infantil
al afio, incidencia similar a la del resto
de Europa®. Se estima que un pediatra
de Atencién Primaria con un cupo de
1.500 pacientes, verd un caso nuevo de
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cdncer cada 5 afios. La supervivencia
global a los 5 afios del diagnéstico, se
sitda en torno al 79%®. A pesar de los
Gltimos avances, el cdncer infantil es la
segunda causa de muerte desde el pri-
mer afio de vida hasta la adolescencia.
En el afio 2018, murieron en Espafa
192 menores de 14 afios por cdncer,
lo que supone 4 nifios fallecidos a la
semana por este motivo@. Las neopla-
sias mds frecuentes desde el nacimiento
hasta los 14 afios son: leucemias (28%),

tumores del sistema nervioso central
(SNC) (23%) y linfomas (12%), con un
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Tabla I. Casos registrados por grupo diagnéstico y edad. Datos del RNTI-SEHOP entre 1980-2017.

Excluidos los no clasificables en la ICCC-3(1)

0 afios 1-4 afios

SNS 35,4% Leucemias*
Leucemias* 13,3% SNC

SNC 12,6% SNS
Retinoblastomas 11,3%  Renales
Renales 8,5% Linfomas**
STB 6,3% STB
Germinales*** 5,4% Retinoblastoma

5-9 afios 10-14 afios 15-19 afios
33,8% Leucemias* 27,9% Linfomas** 21,9% Oseos 24,3%
19,6% SNC 27% Leucemias* 21,1% Linfomas** 21,4%
12,8% Linfomas** 17,3% SNC 20,8% SNC 15,3%
9,5% STB 7,2%  Oseos 16,7% Leucemias* 13,9%
6,9% Oseos 7,2%  STB 7,6% STB 10,9%
6,2% Renales 4,4%  Epiteliales y 4,7% Germinales*** 5,8%
4,7% SNS 3,7% melanomas Epiteliales y 5,2%
Germinales*** 4,5% melanomas

RNTI: Registro Nacional de Tumores Infantiles; SEHOP: Sociedad Espafiola de Hematologia y Oncologia Pediatricas;
ICCC: International Classification of Childhood Cancer; SNC: sistema nervioso central; SNS: sistema nervioso simpatico;
STB: sarcomas de partes blandas. *Leucemias y enfermedades mieloproliferativas y mielodisplasicas.

**Linfomas y neoplasias reticuloendoteliales.

patrén de distribucién por sexo y edad
similar al del resto de Europa, mientras
que entre los 15 y 19 afios son: tumores
6seos (24%), linfomas (21%) y tumores
del SNC (15%). Los diagnésticos mds
frecuentes en funcién del grupo de edad
se exponen en la tabla I,

Pacientes de riesgo

La historia clinica es la herramienta mas

eficaz en la identificacion de los sindromes
de predisposicion a cancer.

En el 8-10% de todas las neoplasias

subyace una base hereditaria. Dentro
de este porcentaje, se engloban los
sindromes de predisposicion a cdncer
(SPC), un grupo heterogéneo de condi-
ciones genéticas e inmunodeficiencias,
que predisponen a un mayor riesgo de
céncer (Tabla II). La mayoria de estos
sindromes son poco frecuentes y pre-
sentan una expresividad variable den-
tro de la misma familia. Es importante
identificar a estos pacientes, dado que
pueden beneficiarse de medidas de pre-
vencién y deteccién precoz, asi como
de la posibilidad de consejo genético.
En la anamnesis, hemos de sospechar

SPC si®:

Existen varios casos de ciancer en
la familia, habitualmente el mismo
tipo.

Afectacién de varias generaciones
a una edad mds temprana que en la
poblacién general.

Presencia de tumores en asociacién
con defectos del desarrollo: sobrecre-
cimiento corporal generalizado o asi-
métrico, dismorfias, malformaciones
congénitas o retraso mental.
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***Germinales, trofoblasticos y gonadales.

* Presencia de tumores bilaterales o
multifocales.

* Personas con mds de un tumor pri-
mario.

* Presencia de tumores infrecuentes,
benignos o quistes asociados a SPC.

Sintomas y signos de alarma

Una sintomatologia aparentemente
benigna, pero de presentacion atipica o
curso torpido, puede ser el inicio de un
proceso neoplasico.

El cancer infantil puede manifestarse
en sus etapas iniciales, con una clinica
similar a procesos frecuentes y benig-
nos™®. Nuestro objetivo es reconocer
cudndo esta sintomatologia aparente-
mente benigna puede ser el inicio de
una patologia grave, asi como identificar
aquellos hallazgos (red flags) que, en
combinacién con el resto de datos de la
anamnesis y la exploracion fisica, nos
han de poner en alerta ante la posibi-
lidad de cancer (Tabla III). Para ello,
se necesita escuchar, prestando especial
atencion a los padres®®), que en gene-
ral son los mejores observadores de los
sintomas de sus hijos, y también a los
adolescentes(®); realizar una historia
clinica completa incluyendo los ante-
cedentes personales y familiares, y una
exploracion fisica minuciosa.

Estudios cualitativos destacan la
importancia de los cambios de com-
portamiento y afectivos detectados por
los padres, y que motivan las primeras
consultas en Atencién Primaria antes
del diagnéstico de cdncer, en ocasio-
nes, en ausencia de otros sintomas de
alarma.7). En este sentido, el Nacio-

nal Institute for Clinical Excellence
(NICE) recomienda considerar la
preocupacion persistente de los padres
por los sintomas de sus hijos como un
motivo para estudio o derivacién(®).
En Atencién Primaria, se ha descrito
que aumentan la posibilidad de cdncer
los siguientes signos y sintomas: pali-

ez, masas en cabeza y cuello, masas
abdominales, adenopatias, alteraciones
motoras, hematomas y otros signos de
sangrado, astenia, cefalea, anormalida-
des visuales, dolor y sintomas muscu-
loesqueléticos. Sin embargo, excepto
para las masas abdominales, el valor
predictivo positivo de estos sintomas
es bajo, dada la baja frecuencia de cin-
cer infantil. Aun asi, ante la gravedad
del diagnéstico, la presencia de dicha
sintomatologia, fundamentalmente,
cuando se presenta sin una causa clara
y da lugar a un aumento en el nimero
de consultas (3 0 mds en un periodo de 3
meses), nos ha de poner en alerta ante la
posibilidad de un proceso neoplasico®.
En este sentido, la Organizacién Pana-
mericana de la Salud ha publicado una
estrategia de evaluacidn, clasificacion
de probabilidad de cincer y actitud en
funcién de los hallazgos de la anamnesis
y la exploracién que se muestra en el
Algoritmo 1010),

Cefalea y otros signos y sintomas
neurolégicos

Los tumores primarios del SNC
son los segundos mis frecuentes en
la infancia tras las leucemias®, siendo la
segunda causa de muerte por cincer
infantil®. Su sintomatologia se debe a
la invasién y compresién del tejido ner-
vioso adyacente, asi como al aumento
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Tabla Il. Sindromes de predisposicién a cancer y tumores asociados

Sindrome Tumor Sindrome Tumor

Sindrome LMAy LLA Poliposis adenomatosa Meduloblastoma, cancer

de Down familiar colorrectal, quistes epidermoides,
osteomas, CFT, hepatoblastoma
y tumores desmoides

Sindrome Células germinales y leucemia Sindrome de Peutz-Jegher Colon-recto, estémago y duodeno,

de Turner pancreas, mama, Utero y génadas

Sindrome Adenocarcinoma mama, células Sindrome de Li-Fraumeni SNC, LLA, sarcomas, melanoma,

de Klinefelter

germinales gonadal y extragonadal

neuroblastoma, adenocarcinoma gi
y carcinoma adrenocortical

Trisomia 8 Nefroblastoma, células germinales Retinoblastoma hereditario  Retinoblastoma, sarcomas,
extragonadal, leucemiay pulmén, melanoma, leucemia,
leiomiosarcoma LNH y SNC

Xeroderma SNC, carcinoma, adenocarcinoma, Neuroblastoma familiar Neuroblastoma

pigmentoso células germinales, leucemia, melanoma
y otros tumores de piel y RMS

Sindrome Carcinomas gi y piel, adenocarcinoma Sindrome de Ondine Neuroblastoma

de Bloom mama gi, LLA, LNH y cérvix

Anemia LMA, SNC, carcinoma de células MEN 1 Adenoma paratiroides, hipdfisis,

de Fanconi escamosas, es6fago y hepatocelular suprarrenal, gastrinoma,

tumor carcinoide, lipomas y
fibroangiofibroma facial

Ataxia SNC, adenocarcinoma ovario y MEN 2A Feocromocitoma, CMT y tumor

Telangiectasia mama, linfoma, LLC, LLA, carcinoma paratiroideo
gastrico, hepatocelular, melanoma
y leiomiosarcoma

Esclerosis Renales, SNC, angiofibroma facial, MEN 2B CMT, feocromocitoma y neuromas

tuberosa adenoma tiroides y RMS cutaneomucosos

Neurofibromatosis
tipo 1

SNC, glioma 6ptico, neurofibroma
medular, neurofibroma,
neurofibrosarcoma, feocromocitoma,
paraganglioma y carcinoide

Melanoma maligno
familiar

Melanoma y pancreas

Neurofibromatosis
tipo 2

SNC, neurofibroma y schwanoma
vestibular

Sindrome de Denys-Drash

Tumor de Wilms y gonadoblastoma

Sindrome de Von
Hippel-Landau

Carcinoma renal, feocromocitoma, SNC
paraganglioma y hemangioblastoma

Sindrome de Beckwith
Wiedemann

Tumor de Wilms, gonadoblastoma,
neuroblastoma, hepatoblastoma,
carcinoma hepatocelular,
carcinoma adrenocortical y RMS

Sindrome Adenocarcinoma de colon, glioblastoma,  Sindrome de WARG Tumor de Wilms y gonadoblastoma

de Turcot meduloblastoma, neuroblastoma y
leucemia

Complejo Leiomioma Utero, tiroideos, mixoma Sindrome linfoproliferativo  Linfomas y carcinoma

de Carney cardiaco, carcinoma adrenocortical, autoinmune hepatocelular
testiculares e hipéfisis

Sindrome Tiroides, mama, ovario, renales, Sindrome linfoproliferativo LNH

de Cowden endometrio, melanoma y SNC ligado al X

Sindrome Leucemia Sindrome de Sotos Tumor de Wilms

de Diamond-

Blackfand

Neutropenia LMA Disqueratosis congénita LH, carcinoma de células

congénita severa

escamosas y pancreas

LMA: leucemia mieloide aguda; LLA: leucemia linfoblastica aguda; SNC: sistema nervioso central; RMS: rabdomiosarcoma.
gi: gastrointestinal; LNH: linfoma no Hodking; LLC: leucemia linfatica cronica; CPT: carcinoma papilar de tiroides;
CFT: carcinoma folicular de tiroides; CMT: carcinoma medular de tiroides.
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Signos y sintomas

Palidez, fatiga y malestar

COMO SOSPECHAR CANCER EN ATENCION PRIMARIA

Tabla Ill. Signos de alerta de cancer infantil®

Caracteristicas clinicas de sospecha

Especialmente, si es persistente y si se asocia a: signos de infiltraciéon de médula dsea
(fiebre inexplicada, infecciones recurrentes, diatesis hemorragica) y/o adenopatias

Fiebre

Prolongada (> 2 semanas) no justificada, asociada a pérdida de peso, sudoracién nocturna,
palidez, petequias, masa, dolor éseo y adenopatias

Infecciones recurrentes o
persistentes

Asociadas a: palidez, petequias, pérdida de peso, dolor 6seo, adenopatias,
hepatoesplenomegalia 0 masa palpable

Anorexia y pérdida de peso

Prolongada y no justificada, especialmente si se acompafia de pérdida de peso y otros signos
de alarma (infecciones recurrentes, fiebre, palidez, adenopatias, hepatoesplenomegalia)

Adenopatias localizadas

Generalizadas o localizadas

Persistentes o progresivas que no se resuelven en 4-6 semanas o que no responden al
tratamiento antibidtico; tamafio > 2 cm, duras, no dolorosas, supraclaviculares o epitrocleares
Asociadas a: fiebre, sudoracién nocturna, pérdida de peso, malestar, palidez y
hepatoesplenomegalia

Manifestaciones hemorragicas
(petequias, equimosis, epistaxis
recurrente, sangrado de encias)

Persistentes o combinadas con otros signos de infiltracion de médula 6sea (palidez, fatiga,
infecciones recurrentes)

Cefalea

De aparicion reciente, matutina o que despierta por la noche, sin antecedentes de migrafia,
asociada a vémitos o clinica neurolégica (paralisis craneal, signos motores o sensoriales),
localizacion occipital y con empeoramiento al acostarse

Deterioro del rendimiento
escolar y cambios de caracter

De inicio reciente, progresivos y no justificados

Masa abdominal palpable

Cualquier masa (excepto en periodo neonatal) es sospechosa de malignidad, especialmente
cuando se asocia a vomitos, dolor abdominal, estrefiimiento, hematuria o hipertension

Hepatomegalia

Siempre ha de ser investigada, incluso en casos asintomaticos

Vémitos

Persistentes o recurrentes; asociados a cefalea matutina o masa abdominal

Dolor 6seo, artralgias/artritis,
cojera o negativa a andar

Dolor 6seo que despierta por la noche, duraciéon > 2 semanas, localizado, asociado
a inflamacién, no mejora con AINEs

Dolor de espalda, cifoescoliosis,
lordosis y torticolis

Dolor de espalda de aparicion subita, edad < 4 afios, empeoramiento nocturno, asociado
a fiebre o clinica neurolégica, sin antecedente traumatico y no mejora con AINEs

Masas o bulto en extremidades,
cabeza, cuello o tronco

Cualquier masa palpable de aparicién reciente, localizacién profunda en fascia, no dolorosa,
dura, diametro > 2 cm y asociada a adenopatias regionales

Retencion de orina/enuresis

Reciente, asociada a clinica neurolégica o masas abdominales

Masa o inflamacién escrotal

Reciente; varicocele derecho aislado

Inflamacién/sangrado de encias

No justificado

Manifestaciones dermatolégicas

Eccema que no responde al tratamiento; nédulos subcutéaneos

AINEs: antiinflamatorios no esteroideos.

de la presién intracraneal por efecto
de masa o por hidrocefalia obstructiva
(Fig. 1), siendo su presentacion clinica
muy heterogénea. Wilne y cols.1)) ana-
lizaron 74 articulos (n=4.171), identi-
ficando hasta un total de 56 signos y
sintomas al diagndstico de un tumor del
SNC, los cuales dependian de la edad,
lalocalizacién y del antecedente de neu-
rofibromatosis (NF). En los tumores
intracraneales, excluyendo NF, la cli-
nica mis frecuente fue: cefalea, nduseas
y vémitos, anormalidad de la marcha
y coordinacién y papiledema. En los
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tumores intracraneales asociados a NF
fue: disminucién de la agudeza visual,
exoftalmos, atrofia optica y estrabismo.
En los tumores intracraneales en meno-
res de 4 afios fue: macrocefalia, nduseas
y vémitos, irritabilidad, letargia y ata-
xia. Y en los tumores de médula espinal
tue: dolor de espalda, anormalidad de la
marcha y coordinacién, deformidad de
la columna, debilidad focal y alteracio-
nes esfinterianas. Ante esta variabili-
dad clinica, posteriormente estudiaron
en una cohorte retrospectiva (n=139)
la evolucién de la sintomatologia, des-

cribiendo un aumento progresivo del
ndmero de sintomas. Asi, la mitad de
los pacientes pasaban de un sintoma al
inicio de la clinica a seis al diagnéstico
del tumor(12). Desde Atencién Primaria,
hemos de estar alerta ante pacientes con
sintomas no resolutivos o en los que se
asocien nuevos, en especial: visuales,
motores, endocrinos o del comporta-
miento, as{ como signos de hipertensién
intracraneal(12-149), Es esta linea, Ansell
y cols.(15) describieron los motivos de
consulta en Atencién Primaria, desde
el nacimiento hasta el diagnéstico de un



tumor del SNC en una serie de pacien-
tes, comparandola con un grupo control.
Observaron cémo los casos consultaron
tres veces mds por un signo o sintoma
sugestivo de tumor del SNC, llegando a
consultar hasta siete veces mds, cuando
asociaban dos o mds sintomas.

El grupo Children’s Brain Tumour
Research Centre ha desarrollado una
guia clinica basada en la evidencia(®)
(Tabla IV), asi como la estrategia de
sensibilizacién “HeadSmart: be brain
tumours aware” (https://www.heads-
mart.org.uk/), la cual ha mostrado
resultados positivos en la disminucién
del tiempo desde el inicio de los sinto-
mas hasta el diagnéstico (mediana de
14 2 6,7 semanas), asi como del tiempo
desde la primera consulta hasta la rea-
lizacién de una prueba de imagen (3,3
a 1,4 semanas)(7),

Fiebre y sintomas constitucionales

La fiebre es uno de los motivos de
consulta mis frecuentes en Pediatria,
siendo, en la mayor parte de las ocasio-
nes, de etiologfa infecciosa. Tan solo el
6% de los casos de fiebre de origen des-
conocido corresponden a neoplasias(8).
Esta fiebre puede ser de origen tumoral
(sarcoma de Ewing, neuroblastoma, lin-
foma de Hodking...) o por infecciones
secundarias a la alteracién del sistema
inmunolégico debido al cdncer, como
puede ocurrir en las leucemias.

La leucemia es el tumor pedidtrico
mis frecuente®. Clarke y cols.(19) ana-
lizaron la sintomatologia al diagnéstico
de leucemia en la infancia y adolescencia
en 33 estudios (n=3.084), e identificaron
un total de 95 signos y sintomas, de los
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Figura 1.
Resonancia
magnética sagital
que muestra masa
en fosa posterior
compatible con
meduloblastoma.
El paciente de

13 afios presentaba
cefalea y edema
de papila.

cuales cinco estaban presentes en mds
de la mitad de los pacientes: hepatome-
galia, esplenomegalia, palidez, fiebre y
hematomas. Ademds, entre un tercio y
la mitad de los pacientes, presentaban:
infecciones recurrentes, astenia, dolor
de extremidades, hepatoesplenomegalia,
hematomas/petequias, linfadenopatias,
tendencia al sangrado y erupcién cuti-
nea. Estos hallazgos destacan la impor-
tancia de realizar una exploracién fisica
completa en nifios con sintomatologia
comun, como la fiebre, pero de evolu-
cién torpida o persistente, prestando
especial atencién a la palpacién abdo-
minal, la bisqueda de linfadenopatias
y el examen minucioso de la piel. A
pesar de que la leucemia es el cdncer
pedidtrico mds frecuente, no existe en
el momento actual, evidencia sobre el
valor predictivo de los datos clinicos
a nivel individual, ni de su combina-
cién. La guia NICE recomienda que
los pacientes pedidtricos con fiebre de
causa no aclarada o en combinacién

con datos clinicos injustificados como:
palidez, astenia, linfadenopatias, esple-
nomegalia, dolor osteoarticular, hema-
tomas, sudoracién nocturna o pérdida
de peso, han de ser evaluados con un
hemograma completo y extensién de
sangre periférica en un plazo de 48
horas; en el caso de asociar petequias
o hepatoesplenomegalia inexplicada, se
recomienda la derivacién inmediata(®).

Adenopatias

Los ganglios linfiticos son estructu-
ras dindmicas que cambian de tamafio
durante el crecimiento, generalmente
en respuesta a infecciones. En la infan-
cia, es normal la palpacién de peque-
fios ganglios a nivel cervical, axilar o
inguinal. Se considera patoldgico el
aumento de tamafio por encima de
1 cm en ganglios cervicales y axilares,
1,5 cm en inguinales y 0,5 cm en epitro-
cleares, asi como la consistencia pétrea,
la superficie irregular, la existencia de
ulceracién cutdnea o la fijacién a planos
profundos@9 (Fig. 2). Las adenopatias
son generalizadas, cuando se extienden
en mds de 2 cadenas ganglionares no
contiguas, y localizadas, cuando apa-
recen en una Unica regién. Segun el
tiempo de evolucidn, distinguimos entre
agudas (menos de tres semanas) y suba-
gudas/cronicas (mds de tres semanas/
meses)). En la anamnesis, pregunta-
remos: la edad del paciente, la forma
de comienzo, el tiempo de evolucién y
la velocidad de crecimiento, asi como
la presencia de infecciones recientes o
recurrentes, el contacto con personas
enfermas, los sintomas asociados, tra-
tamientos antibidticos previos, episodios
similares, estado vacunal, medicaciones,
contacto con animales o viajes recien-

Figura 2.
Ensanchamiento
mediastinico en
paciente de 12 afios,
diagnosticada de
linfoma de Hodgkin.
Clinicamente,
presentaba multiples
adenopatias
laterocervicales y
supraclaviculres
adheridas, no
dolorosas y de
tamafo mayor
az2cm.
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Tabla IV. Guia para el diagnéstico de tumores del sistema nervioso central (SNC) en nifios(16)

Considerar tumor del SNC en todo nifio/a que presenta:

- Cefalea
- Nauseas y vomitos
- Signos y sintomas visuales

- Signos y sintomas motores - Alteracion del crecimiento y desarrollo
* Trastorno de la marcha « Fallo de medro (pesof/talla)
« Trastorno de la coordinacién » Pubertad adelantada/retrasada

* Reduccién del campo y/o » Debilidad focal motora - Cambios de comportamiento
agudeza visual - Diabetes insipida

» Movimientos oculares anormales - Convulsiones

» Fondo de ojo anormal - Alteracion de la conciencia
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Consideracion especial a la asociacion de varios sintomas y a la existencia de factores predisponentes

- Peso y talla

- Perimetro cefalico (< 2 afios)

- Desarrollo puberal

- Desarrollo psicomotor (< 5 afios)

Exploracion fisica imprescindible

- Visual: respuesta pupilar, agudeza visual, motilidad ocular, fondo de ojo y campo visual
- Motora: sedestacion y gateo en lactantes; marcha y carrera; coordinacion, motricidad fina (coger objetos pequefios, escribir)

Una exploracién fisica normal no excluye un tumor cerebral

Nauseas
Vémitos

Cefalea

- Persistentes
> 2 semanas

- Reciente

- Persistente
> 4 semanas

- No predominio
horario

- Observar
comportamiento
(< 4 afos)

- Cambios en
caracteristicas de
cefalea previa

Visuales Motores

- Persistentes > 2 semanas
- Evaluacion visual. Si no
colaboradores y < 4 afos,
derivacion directa
a oftalmélogo (plazo
de 2 semanas)

motoras

- Persistentes > 2 semanas
- Pérdida de habilidades

- Evaluacion motora

Crecimiento/
Desarrollo/
Comportamiento

Dos de los siguientes:
- Fallo de medro

- Pubertad retrasada/

adelantada

- Poliuria y polidipsia/
enuresis secundaria
(manifestaciones de
diabetes insipida)
Somnolencia en
situaciones en las
que no es habitual

Indicacion de prueba de imagen (intervalo maximo de 4 semanas)

- Persistente - Vémitos al - Papiledema - Pérdida de habilidades
y despertar levantarse - Atrofia 6ptica motoras
nocturno (por la mafiana - Nistagmus reciente - Debilidad
- Predominio y tras las - Reduccién campo visual - Ataxia
matutino siestas) - Disminucién agudeza visual - Paralisis de Bell que no
- Menor de 4 afios no atribuible a error de mejora en 4 semanas
- Asociada a refraccion - Disfagia (salvo causa local)
confusién o - Proptosis
desorientacion - Estrabismo reciente
Mayor intervalo de tiempo hasta el diagnéstico asociado a:
- No reevaluacion - Atribuir vémitos - Fallo en evaluacién de - Atribuir equilibrio o marcha - Atribuir fallo de medro

del paciente con
cefalea previa
gue cambia de
caracteristicas

a infeccion, en
ausencia de otros
datos sugestivos:
diarrea, ambiente
epidémico...

paciente no colaborador /

< 4 afios
- Fallo en comunicacién

entre optometrista-pediatra-

oftalmélogo

anormal a proceso 6tico sin
exploracion concluyente

- No identificar la disfagia
secundaria al tumor SNC
como causa de infecciones
respiratorias recurrentes.

y vémitos a causas
gastrointestinales

sin otros hallazgos
confirmatorios

No descartar diabetes
insipida en nifios con

tes. La exploracién fisica serd completa,
buscando signos de enfermedad sisté-
mica y prestando especial atencién a la
presencia de lesiones cutdneas, palidez,
signos de sangrado, lesiones orofa-
ringeas o conjuntivales, hepatoesple-
nomegalia y masas abdominales. Las
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adenopatias serdn evaluadas en fun-
cién de su tamafio, localizacién, dolor
a la palpacién, consistencia, movilidad,
signos inflamatorios locales y presencia
de fistulas cutdneas. Hemos de palpar
de forma sistemdtica todas las cade-
nas ganglionares accesibles: occipital,

poliuria y polidipsia

retroauricular, preauricular, parotidea,
tonsilar, submandibular, submental,
caras anterior y posterior de cuello,
supraclavicular, infraclavicular, axilar,
epitroclear, inguinal y poplitea. Los
signos de alarma en la valoracién de las
adenopatias son: el tamafio mayor de
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Tabla V. Compartimentos mediastinicos, estructuras anatémicas y tipos de masas mediastinicas segtn su localizacion

Localizacion  Anatomia No neoplasico Origen neoplasico
Mediastino - Timo - Aneurisma aorta Linfomas NH tipo T
anterior - Nervio vago - Hiperplasia timica Leucemia T
- Nervio laringeo recurrente - Lipoma Timoma
- Conducto toréacico - Angiomas Tumores de células germinales
- Vena cava superior (teratoma, teratocarcinoma, seminoma,
- Noédulos linfaticos coriocarcinoma, carcinoma embrionario)
Tumores tiroideos
Tumores paratiroideos
Mediastino - Corazén - Adenopatias secundarias a Leucemia o linfoma T
medio - Pericardio infecciones Linfoma de Hodgkin
- Tronco braquiocefalico - Quistes broncogénicos Tumores metastasicos (neuroblastoma,
- Bifurcacion traqueal - Quistes pericérdicos rabdomiosarcoma, tumores germinales)
- Nédulos linfaticos traqueobronquiales - Quistes entéricos Neoplasias de extensiéon abdominal
- Bronquios principales (neuroblastoma)
- Aorta transversa y ascendente
Mediastino - Aorta torécica - Quistes entéricos Tumores neurogénicos (neuroblastoma,
posterior - Conducto toracico - Quistes broncogénicos ganglioneuroma, neurofibroma)
- Vena é&cigos - Duplicacién esofagica Sarcomas tipo Ewing
- Eséfago - Neurofibroma

- Nédulos linfaticos

- Nédulos simpaticos auténomos

- Mielomeningocele, anterior
hernia diafragmatica

- Cara anterior de cuerpos vertebrales - Absceso paravertebral

3 cm, el crecimiento répido en ausencia
de signos inflamatorios, la consistencia
dura, la fijacién a planos profundos,
la localizacién supraclavicular, axilar,
generalizada o confluente, asi como
la clinica constitucional, la presencia
de masas abdominales, hepatoesple-
nomegalia dura, signos de dificultad
respiratoria, palidez, ictericia o san-
grado(8,20-22),

Masa mediastinica

Las masas mediastinicas en la infan-
cia son poco frecuentes y, en la mayoria
de los casos, son de naturaleza maligna.
La localizacién mis frecuente es el
mediastino anterior y la etiologia mds
frecuente el linfoma(3,24- Una valora-
ci6én clinica minuciosa y un alto indice
de sospecha son importantes para un
diagnéstico precoz. Ante la sospecha
clinica, se recomienda la derivacién
inmediata a un centro hospitalario para
completar estudio®23).

Desde el punto de vista anatémico,
el mediastino se divide en tres compar-
timentos: anterior, medio y posterior.
La localizacién de la masa orientara el
diagnostico (Tabla V). Las neoplasias
mids frecuentes segin su localizacién
son: leucemia linfobldstica aguda y lin-
foma T (Fig. 3) en el mediastino ante-
rior; linfoma de Hodgkin en el medias-
tino medio; y tumores neurogénicos

(neuroblastoma y ganglioneuroma)
en el mediastino posterior. Las masas
mediastinicas posteriores (neuroblas-
toma) son m4s frecuentes en lactantes
y nifios pequefios, mientras que las ante-
riores (leucemias, linfomas) lo son en el
nifio mayor y adolescente(@4).

Un elevado porcentaje de pacientes
se encuentran asintomdticos al diag-
néstico. En los casos sintomiticos, la
clinica es secundaria a la compresion de
estructuras adyacentes, por lo que los
sintomas dependen de la localizacién de
la masa, de su tamafio y de la velocidad
de crecimiento. La compresion de la via
aérea es la clinica mds frecuente, dando
lugar a sintomas inespecificos, como:
estridor, tos no productiva, sibilancias,

infecciones respiratorias de repeticion,
dolor torécico y dificultad respiratoria
que, a menudo, simulan enfermedades
respiratorias frecuentes, como el asma
o la laringitis. La compresién esofdgica
da lugar a disfagia. La compresién de la
médula espinal (frecuente en el neuro-
blastoma) da lugar a dorsalgia en banda
o radicular que aumenta con el Valsalva,
debilidad de la marcha, pérdida de
fuerza y alteraciones sensoriales y esfin-
terianas. La compresién de la vena cava
superior (caracteristica de leucemias y
linfomas T') se manifiesta con: plétora
facial, cefalea, vision borrosa, tos, dolor
tordcico, ortopnea que aumenta con el
Valsalva, hipotension y fallo cardiaco.
La compresién del frénico da lugar

Figura 3. Masa
mediastinica
anterior en nifio
de 12 afos con
leucemia T.
Refiere astenia 'y
edema palpebral
bilateral de 3 dias
de evolucién, asi
como hematomas,
equimosis y
petequias en
esclavina desde
hace 48 horas.
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Tabla VI. Masas abdominales benignas y malignas en funcion de la edad

Neonatos y menores de 1 afio

No neoplasico

Genitourinario:

- Hidronefrosis

- Displasia renal multiquistica
- Poliquistosis renal

- Rifén en herradura

- Quiste de uraco

Adrenal:

- Hemorragia suprarrenal
Higado/bazo:

- Insuficiencia cardiaca congestiva
- Infecciones congénitas

- Enfermedades de depésito
- Quiste colédoco

- Quiste hepatico

Genital:

- Quiste de ovario

- Hidrometrocolpos
Gastrointestinal:

- Heces, tap6n de meconio
- Duplicacién intestinal

- Quiste mesentérico

- Invaginacioén

- Estenosis/atresia intestinal
- Malrotacién/vélvulo

Origen neoplasico

Genitourinario:

- Tumor de Wilms

- Nefroma mesoblastico

- Nefroblastomatosis

Adrenal:

- Neuroblastoma

Higado/bazo:

Tumores hepaticos (hemangioma,
hemangioendotelioma, hamartoma
mesenquimal por hepatoblastoma,
metéastasis tumorales (neuroblastoma o
tumor de Wilms)

Genital:

- Teratoma sacrococcigeo

Entre 1-10 afos

Genitourinario:

- Hidronefrosis

- Distension vesical

- Quiste de ovario
Higado/bazo:

- Insuficiencia cardiaca congestiva
- Alteraciones metabélicas
- Infecciones
Gastrointestinal:

- Heces

- Duplicacioén intestinal

- Quiste mesentérico

- Invaginacioén

- Vélvulo/Malrotacion

Genitourinario:

- Tumor renal (nefroblastoma, tumor
rabdoide, sarcoma renal de células claras)

- Rabdomiosarcoma

Adrenal:

- Neuroblastoma

Higado/bazo:

- Tumor hepatico (hemangioma,
hemangioendotelioma, hamartoma
mesenquimal, hepatoblastoma,
metastasis tumorales por neuroblastoma
o nefroblastoma)

Otros:

- Teratoma

- Linfoma

- Rabdomiosarcoma

Mayores de 10 afios

Genitourinario:

- Hidronefrosis

- Distension vesical

- Embarazo/embarazo ectépico

- Enfermedad inflamatoria pélvica

Higado/bazo:

- Insuficiencia cardiaca congestiva

- Alteraciones metabélicas

- Infecciones

Gastrointestinal:

- Heces

- Patologia inflamatoria
(apendicitis...)
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Genito-urinario:

- Rabdomiosarcoma

- Quiste de ovario (teratoma/quiste
dermoide)

- Tumor de células germinales

- Carcinoma renal

Higado/bazo:

- Carcinoma hepatocelular

- Metastasis tumorales

Gastrointestinal:

- Carcinoma colorrectal

Otros:

- Linfoma

- Rabdomiosarcoma

- Sarcoma de tejido blando, PNET/sarcoma
de Ewing

- Tumor desmopléasico de células redondas
y pequefias

a elevacién hemidiafragmatica. Por
ultimo, la lesién de la via simpdtica
(sobre todo, por neuroblastomas) puede
provocar un sindrome de Horner (pto-
sis, miosis y enoftalmos). Y, a su vez,
podemos encontrar sintomas sistémicos
secundarios al propio proceso tumoral.
Hemos de tener en cuenta que el
tratamiento previo al diagndstico con
corticoides sistémicos, en pacientes con
neoplasias hematoldgicas, puede tener
implicaciones diagndsticas y pronosti-
cas, y precipitar complicaciones graves,
como el sindrome de lisis tumoral. Por
eso, en pacientes con clinica respira-
toria de curso atipico o laringitis en el
nifio mayor, se recomienda realizar una
radiografia de térax previo al inicio del
tratamiento corticoideo(23:25),

Masa abdominal

El hallazgo de una masa abdominal
es una de las formas mds frecuentes de
presentacién de neoplasias en la infan-
cia. Aunque pueden ser de etiologia
benigna, todo paciente con una masa
abdominal ha de ser valorado bajo sos-
pecha de malignidad y hemos de derivar
al paciente a un centro especializado en
un plazo de 48 horas®).

La masa abdominal es con frecuen-
cia asintomdtica, y suele detectarse de
forma accidental por los padres o en una
exploracién rutinaria. En la anamnesis,
tendremos en cuenta la edad del paciente
(Tabla VI), los sintomas asociados, la
intensidad y la duracién de los mismos,
teniendo en cuenta qué sintomas de evo-
lucién rapida son sugerentes de malig-
nidad@6:27). La clinica de presentacién
mids frecuente es: dolor, disfuncién de
6rganos por efecto de masa (obstruccién
intestinal o urinaria), hematuria (nefro-
blastoma) y sintomas sistémicos (sudo-
racién nocturna, fiebre, astenia, pérdida
de peso o dolor 6seo...). La etiologia mds
frecuente: en menores de un afio, son las
malformaciones congénitas genitouri-
narias; entre uno y cinco afos, el neu-
roblastoma (Fig. 4) y el nefroblastoma
(Fig. 5); y en nifios mayores y adolescen-
tes, el linfoma no Hodking (LNH). En
esta franja de edad, el LNH tipo Burkitt
se presenta como: una masa abdominal
de crecimiento rdpido que asocia dis-
tensién abdominal y dolor, sintomas
obstructivos, invaginacién intestinal y
alteraciones metabdlicas secundarias a
lisis tumoral@6). En nifias y adolescentes,



tendremos en cuenta los tumores ovari-
cos y el embarazo. En la anamnesis, se
deben valorar también los antecedentes
personales, como prematuridad y el bajo
peso al nacimiento (hepatoblastoma).

La exploracién fisica ha de realizarse
con el paciente relajado y tranquilo. Debe
ser meticulosa, con toma de constantes
vitales, incluyendo la tensién arterial@7).
En la inspeccidn, buscaremos irregula-
ridades en la superficie abdominal. En
la palpacion, hemos de tener en cuenta
que, en pacientes sanos, sobre todo en
los lactantes, algunas estructuras son
palpables, como: higado, bazo, rifiones,
aorta abdominal, colon sigmoide, heces
y/o columna vertebral@®). Es importante
establecer la localizacién, el tamafio, la
forma y el contorno de la masa, la adhe-
rencia de esta a planos profundos, asi
como la presencia de dolor a la palpacién.
Segtn la localizacién: las masas palpables
en el cuadrante superior derecho, suelen
ser de origen hepitico, renal o adrenal;
las del cuadrante superior izquierdo, con
frecuencia, dependen del bazo y pueden
ser secundarias a infiltracién metastésica;
y las localizadas en hipogastrio, suelen
ser secundarias a tumores ovaricos o
linfomas intestinales. En el paciente
con sospecha de neuroblastoma, es
necesario realizar una exploracién neu-
rolégica completa ante la posibilidad de
invasién del canal medular. Otros signos
de la exploracion que pueden orientar el
diagnéstico son: aniridia, hemihipertro-
fia y malformaciones genitourinarias,
(nefroblastoma); nédulos subcutineos,
equimosis periorbitarias, proptosis, dia-
rrea acuosa intratable, sindrome de Hor-
ner o sindrome de opsoclono-mioclono
(neuroblastoma); pubertad precoz, femi-
nizacién o virilizacién (masas hepiticas,
gonadales, suprarrenales o tumores ger-
minales); y fenotipo Cushing (neoplasias
de la corteza suprarrenal).

Masas de partes blandas y
cutaneas

Los sarcomas de tejidos blandos
(STB) son un grupo heterogéneo de
tumores que se originan de las células
mesenquimales primitivas. Se subdivi-
den en rabdomiosarcoma (RBM) y sar-
comas no rabdomiosarcoma. El RBM
es el mds frecuente, tiene su origen en
las células mesenquimales primitivas
involucradas en el desarrollo del mus-
culo estriado, y presenta su maxima
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Figura 4. Neuroblastoma en paciente de
7 afios, que refiere dolor costal de semanas
de evolucién asociado a astenia y anorexia
en los Ultimos dfas.

incidencia alrededor de los cinco afios
y en la adolescencia. Se subdivide en:
embrionario, alveolar y pleomdrfico. Por
otra parte, los sarcomas no rabdomio-
sarcomas son mds frecuentes en nifios
mayores y adolescentes.

Los STB pueden aparecer en cual-
quier localizacién anatémica, siendo las
mds frecuentes: regién genitourinaria,
cabeza y cuello, y extremidades. La cli-
nica de presentacién depende de la loca-
lizacién, del tamafio y de las estructuras
vecinas. Una tumoracién no justificada
en cualquier localizacién con alguna de
las siguientes caracteristicas, es sospe-
chosa de STB: didmetro mayor de 2 cm,
afectacion de planos profundos, consis-
tencia aumentada, crecimiento progre-
sivo y presencia de adenopatias regio-
nales®. En la cabeza, las localizaciones
orbitarias suelen desarrollar proptosis y
es preciso realizar un diagnéstico dife-
rencial con patologias benignas, como
la celulitis orbitaria. Las localizaciones

Figura 5. Tumor de Wilms derecho. La
paciente de 2 afios consulté porque los
padres palparon la masa abdominal mien-
tras la vestian.

parameningeas pueden dar lugar a obs-
truccién nasal, sinusal u 6tica, secrecién
mucopurulenta persistente o afectacién
de pares craneales. En la regién geni-
tourinaria, se puede presentar como:
hematuria, sindrome miccional, estre-
fiimiento, masa pélvica o aumento del
tamafio testicular. La variedad botrioide
es un subtipo de RMS embrionario que
se caracteriza por multiples proyeccio-
nes polipoides que forman racimos de
consistencia gelatinosa y friable, y que se
desarrollan bajo la superficie mucosa de
orificios corporales, como vagina y nariz.

Ante la sospecha de un tumor de
partes blandas, la guia NICE reco-
mienda la realizacién de una ecografia
en un plazo de 48 horas®).

Sintomas y signos
musculoesqueléticos

El dolor musculoesquelético es un
motivo de consulta frecuente en Aten-
cién Primaria. Su etiologia varia con la
edad, siendo las causas mds frecuentes
las traumaticas. El diagnéstico diferen-
cial incluird los sindromes por sobre-
carga y las osteocondrosis. Con menor
frecuencia, pero muy importante, ya
que su retraso en el diagndstico puede
aumentar la morbilidad, se encuentran
las neoplasias y las infecciones osteoar-
ticulares. Entre las neoplasias mds
frecuentes que se presentan con dolor
dseo y/o articular, encontramos: tumo-
res dseos primarios, neuroblastomas,
LNH y leucemias.

Los pacientes con tumores dseos pri-
marios, como el osteosarcoma o el sar-
coma de Ewing, presentan con frecuen-
cia dolor éseo localizado, persistente,
asimétrico, progresivo, que responde
mal a los analgésicos habituales y que
puede despertar por la noche. Pueden
asociar una masa palpable indurada y
adherida a planos profundos y de cre-
cimiento rapido y progresivo y, en oca-
siones, puede producirse una fractura
patolégica. El dolor musculoesquelético
generalizado se manifiesta como: dolor
de miembros inferiores, de espalda,
artralgias o artritis. Los tumores que
lo producen son leucemias, sobre todo,
linfobldsticas y metdstasis 6seas o medu-
lares de tumores, como el sarcoma de
Ewing o el neuroblastoma.

Varios autores9-31) han resaltado la
importancia de incorporar las leucemias
y los tumores dseos en el diagnéstico
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diferencial de pacientes con sospecha de
osteomielitis o enfermedades reumatol6-
gicas. Las leucemias que se presentan con
clinica articular (generalmente en forma
de oligoartritis asimétrica) asocian con
menos frecuencia sintomatologia tipica
de leucemia, como: sindrome constitu-
cional, hepatoesplenomegalia o citopenias,
lo que dificulta el diagnéstico®). En la
evaluacién de pacientes con sintomas
musculoesqueléticos, la asociacién de
leucopenia (menor que 4 x 109/L), pla-
quetas en limite bajo de la normalidad
(150-250 x 10%L) e historia de dolor
nocturno, presenta una sensibilidad del
100% y especificidad del 85% en el diag-
néstico de leucemia®?). Cabe destacar la
importancia de un diagndstico preciso
previo al inicio del tratamiento con cor-
ticoides, ante la posibilidad de enmascarar
una neoplasia hematoldgica o desencade-
nar un sindrome de lisis tumoral. Por ello,
algunos autores sugieren la realizacién
de un estudio de médula 6sea antes de
comenzar el tratamiento con corticoides,
en aquellos pacientes con sospecha de
enfermedad reumatoldgica y datos ati-
picosGY).

Una historia clinica completa que
incluya: caracterizacién del dolor (ini-
cio, localizacién, duracién, intensidad,
ndmero de articulaciones afectadas);
presencia de otros sintomas acompa-
flantes (inflamacién, calor, inestabilidad
articular); factores precipitantes (infec-
ci6én o trauma previo); y sintomas sisté-
micos asociados, asi como una explora-
cién fisica minuciosa, permitirdn orien-
tar el diagndstico. En el paciente con
dolor éseo y/o articular con sospecha
de cdncer, realizaremos una radiografia
simple, as{ como un hemograma com-
pleto y extension de sangre periférica en
un plazo de 48 horas. Sila radiografia es
patoldgica, se derivard al paciente a un
centro especializado en las siguientes 48
horas. Ante la sospecha de leucemia (dos
o mds citopenias y/o blastos) la deriva-
cién serd inmediata(®).

Alteraciones oculares

El retinoblastoma es la neoplasia
ocular mds frecuente y representa un
3% de los tumores infantiles(t). Suele
diagnosticarse entre el primer y el tercer
afio de vida, y un 95% antes de los 5 afios
de edad®. E1 30% son bilaterales y un
40% hereditarios. En m4s de la mitad de
los casos, el signo de presentacién es la
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leucocoria que aparece como consecuen-
cia de la presencia de una masa situada
detrds del cristalino. En el diagnéstico
diferencial de la leucocoria, ademis del
retinoblastoma, se incluyen las cataratas
congénitas (hay que preguntar ante-
cedentes de infeccién en el embarazo,
como la toxoplasmosis) y la enfermedad
de Coats (telangiectasia retiniana con
depésito de exudados intrarretinianos o
subrretinianos que afecta a nifios peque-
fios). Otros sintomas y signos que nos
han de alertar son: estrabismo, pérdida
de agudeza visual, dolor ocular o prop-
tosis. Ademds del retinoblastoma, otros
tumores que pueden manifestarse en
forma de proptosis son: neuroblastoma,
rabdomiosarcoma, linfoma e histiocito-
sis. El manejo exitoso del retinoblastoma
depende de la posibilidad de detectar la
enfermedad mientras sea intraocular(32),
Por esta razén, es muy importante explo-
rar el reflejo rojo en todos los recién naci-
dos y en todas la visitas del programa de
salud infantil. El resultado anormal de la
exploracién del reflejo rojo es una indica-
cién de derivacién preferente (en menos
de dos semanas) al oftalmélogo®). Los
pacientes con antecedentes familiares
de retinoblastoma han de ser derivados
desde el nacimiento para seguimiento
estrecho oftalmolégico®).

Otra manifestacién ocular de cin-
cer es el sindrome paraneopldsico
opsoclono-mioclono, que se asocia a
neuroblastoma en el 50% de los casos.
Se caracteriza por movimientos oculares
ripidos multidireccionales, involunta-
rios y cadticos, persistentes durante el
sueflo, mioclonias, ataxia y alteraciones
del comportamiento.

El tiempo hasta el diagnéstico
en cancer infantil

La disminucion del tiempo hasta el diag-
nostico tiene implicaciones pronosticas en
algunos tumores infantiles.

La estrategia mds eficaz para dis-
minuir la morbimortalidad del cincer
infantil es centrarse, tanto en la dis-
minucién del tiempo hasta el diagnés-
tico (TD), entendido como el tiempo
transcurrido desde el inicio de los sin-
tomas hasta el diagnéstico de cancer3)
(Fig. 6), como en el inicio precoz del
tratamiento basado en la evidencia cien-
tifica. Por ello, es prioritario el recono-
cimiento de los sintomas de alarma por
parte de las familias y de los profesio-
nales de Atencién Primaria, asi como
el facil acceso a estos ultimos. Los cri-
bados en la etapa infantil no suelen ser
de ayuda, salvo que el nifio presente
un riesgo elevado de cincer asociado a
alteraciones hereditarias. Entre los fac-
tores que se han relacionado con el TD
destacan: la edad del paciente (a mas
edad, mayor TD); el tipo de tumor
(tumores del SNC, éseos, germinales
y retinoblastomas presentan TD mids
prolongados en comparacién con leu-
cemias y tumores renales); y la biologia
tumoral®3-3%)- La relacién del TD con la
supervivencia es compleja. En este sen-
tido, algunos autores®3>:36) indican que
es, precisamente la biologia del tumor,
el factor que mis influye en el TD y
en la supervivencia. En cualquier caso,
existe amplia bibliografia a favor de la
correlacién positiva entre la mejora de
la supervivencia y un diagndstico precoz

Inicio de Primera
) los cor]sylta Diagnéstico
sintomas médica
[ J [ J [ J >
Intervalo paciente
< >
< > Intervalo médico
) P >
<« >
< >
Y
< >
< \ >
) Tiempo / )
X: Tiempo de retraso h astapel Y: Tiempo de retraso
del paciente en realizar diagnéstico del profesional hasta
su primera consulta médica. llegar al diagnéstico.

Figura 6. EI tiempo hasta el diagnéstico en el cancer infantil.

Modificado de Lethaby y cols33),



en tumores como el retinoblastoma®3),
siendo esta correlacién mds ambigua en
tumores del SNC y otros sélidos, pro-
bablemente en relacién con qué tumores
de alto grado tienen una aparicién de
sintomas prediagndstico mds abrupta
y, por tanto, un TD mis corto®”). En
el grupo de los adolescentes y adultos
jévenes, son las mujeres las que, a pesar
de consultar con mds frecuencia al
médico, tienen TD mis prolongados,
y los tumores Gseos y los linfomas, los
que presentan TD mds prolongados, en
probable relacién con la clinica inespe-
cifica inicial de estos tipos de cdncer(©).

Cabe destacar como, en la situacién
de pandemia por COVID-19, varias
publicaciones han alertado del aumento
del TD de céncer infantil en paises de
nuestro entorno(3839),

Funcién del pediatra
de Atencién Primaria

El pediatra de Atencién Primaria
comparte la responsabilidad de dis-
minuir el TD, identificando a aque-
llos pacientes sospechosos de cdncer y
realizando una derivacion precoz desde
Atencién Primaria a especializada. Esta
disminucién del TD puede tener un
papel prondstico para algunos tumores
y, ademds, contribuye a la disminucién
de la ansiedad y el estrés vividos por
los pacientes y sus familias durante el
dificil periodo previo al diagndstico de
un cancer infantil®),
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Articulo enfocado al diagnéstico precoz de cdncer

infantil en Atencién Primaria; pone el enfoque en

aquellos signos de alarma que nos han de poner en

alerta ante la posibilidad de procesos neoplésicos.

- Clarke RT, Jones CHD, Mitchell CD,
Thompson M]J. Shouting from the roof
tops: a qualitative study of how children
with leukaemia are diagnosed in pri-
mary care. BMJ Open. 2014; 4: e004640.
do0i:10.1136/bmjopen-2013-004640.

Muy recomendable. Articulo de metodologia
cualitativa que explora la forma de presentacién de
las leucemias infantiles y los factores que influyen
en su sospecha, desde el punto de vista de los
padres y de los médicos de Atencién Primaria.

- Wilne S, Koller K, Collier J, Kennedy
C, Grundy R, Walker D. The diagnosis
of brain tumours in children: a guideline
to assist healthcare professionals in the
assessment of children who may have a
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534-9.

Imprescindible. Guia clinica para la sospecha

y diagnéstico precoz de tumores del sistema

nervioso central.

- Walker D, Wilne S, Grundy R, Kennedy
C, Neil, Dickson A, et al. A new clinical
guideline from the Royal College of
Paediatrics and Child Health with a
national awareness campaign accelerates
brain tumor diagnosis in UK children -
“headSmart: Be Brain Tumour Aware.”
Neuro Oncol. 2016; 18: 445-54.

Muy interesante. Estrategia lanzada en el afio

2011 en el Reino Unido, dirigida a profesionales

sanitarios y al publico en general, con el objetivo

de disminuir el intervalo de tiempo desde el inicio
de la sintomatologfa hasta el diagndstico de tumor
del SNC en pacientes pedidtricos.

Caso clinico

Paciente de 7 afios que presenta cefalea frontal, vespertina, de 3 dias de evolu-
cién, asi como pérdida progresiva de vision del ojo izquierdo desde hace 2 semanas.

Antecedentes personales

Embarazo de curso normal. Parto eutdcico. Periodo neonatal normal. Desarrollo
psicomotor normal. Vacunacién adecuada para la edad.

Antecedentes familiares

Madre: 32 afios, sana. GAV 1/0/1. Padre: 38 afios, sano.

Exploracion fisica

FC: 90 Ipm. FR: 18 rpm. TA: 100/60 mmHg. Sat: 97%. Talla: 122 cm (p50).

Peso: 24 kg (p50). Buen estado general. Bien hidratado y perfundido. Sin exantemas
ni petequias. Sin adenopatias significativas. Auscultacion cardio-pulmonar: normal.
Abdomen: blando y depresible, no doloroso, sin masas ni megalias. Neurolégico:
Glasgow 15, pares craneales, tono, fuerza, sensibilidad, reflejos osteotendinosos y
marcha normales. Sin dismetrias ni disdiadococinesia. Exploracién oftalmolégica:
0jo izquierdo con disminucién de agudeza visual, signos de atrofia de papila, asi
como hemianopsia temporal izquierda.

Pruebas complementarias

Hemograma, bioguimica y coagulacién normales. Se realiza resonancia magnética
cerebral, observando: masa heterogénea en linea media, supraselar, multiquistica,
de 40 x 36 x 39 mm (Fig. 7), con realce intenso y heterogéneo tras la administra-
cion de contraste (Fig. 8). Sistema ventricular normal, sin signos de hidrocefalia.

Juicio clinico
Craneofaringioma (patrén adamantinomatoso).
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Figura 8. Masa en linea media con
realce intenso y heterogéneo, tras
la administracién de contraste.

Figura 7. Masa heterogénea en linea
media, supraselar, multiquistica, de
40 x 36 x 39 mm.
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Algoritmo. Cuadro de clasificacion de la probabilidad de cancer en nifos

de la Organizacién Panamericana de Salud(10

EVALUAR
Historia clinica y exploracion fisica
Y Y Y

Valorar la presencia de los siguientes signos: Uno de los siguientes: No cumple
e Fiebre mas de 7 dias sin causa aparente e Pérdida de apetito en los criterios para
e Cefalea persistente y progresiva; de predominio nocturno Gltimos 3 meses clasificarse en

o matinal, que puede acompafiarse de vomitos e Pérdida de peso en los ninguna de las
e Signos y sintomas neurolégicos focales, agudos y/o progresivos Gltimos 3 meses anteriores
e Convulsién afebril sin enfermedad neurolégica de base e Cansancio o fatiga en los
e Debilidad unilateral, asimetria facial Gltimos 3 meses
e Cambios del estado de conciencia o mental (en el e Sudoracién nocturna

comportamiento, confusién), dificultad para hablar importante, sin causa
e Ataxia aparente
e Dolor éseo de aumento progresivo, de semanas de evolucién e Palidez palmar o

y que interrumpe sus actividades conjuntival leve
e Cojera dolorosa ¢ Linfadenopatia dolorosa o
e Petequias, hematomas y signos de sangrado con evolucién < 4 semanas
e Palidez palmar o conjuntival grave o con diametro < 2,5 cm o
® |eucocoria, estrabismo, aniridia, heterocromia, hipema, proptosis consistencia no dura
e Alteraciones en la visién (borrosa, doble, ceguera subita) e Aumento de volumen
e Ganglios > 2,5 cm didmetro, duros, no dolorosos, de evolucién en cualquier region del

> 4 semanas cuerpo con signos de
e Masa palpable en abdomen inflamacién
e Hepatomegalia y/o esplenomegalia
e Masa en alguna regién del cuerpo sin signos de inflamacion

ALGUN RIESGO

DE CANCER

POSIBLE CANCER O
ENFERMEDAD MUY GRAVE

NO TIENE CANCER

v v v

TRATAR

Referir urgentemente a un hospital
de alta complejidad con servicio
de hemato-oncologia pediatrica;
si no es posible, a un servicio de
hospitalizacién de pediatria: A
e Estabilizar al paciente, si es
necesario: iniciar liquidos
intravenosos, oxigeno y manejo
del dolor
e Si se sospecha tumor cerebral
y hay deterioro neurolégico,
iniciar manejo para hipertension
intracraneal
e Hablar con los padres, explicar
la necesidad e importancia de la
referencia y la urgencia de la misma
e Resuelva todos los problemas

Examen fisico completo en busca de una causa para

los signos encontrados:

e Revise la alimentacién del nifio y corrija los

problemas encontrados

Si hay pérdida de peso, pérdida de apetito, fatiga

o0 cansancio, refiera a consulta con el pediatra para

iniciar estudios e investigar posible TBC o VIH

e Si tiene palidez palmar, solicitar hemograma y frotis
de sangre, buscar causa de anemia y tratar o referir
segun corresponda.

e Tratar la causa de la linfadenopatia con antibiético
si es necesario y control en 14 dias, si no mejora
referir

e Tratar con antibiético el proceso inflamatorio que
produce aumento de volumen en una regién del
cuerpo y controle en 14 dias, si no mejora referir

administrativos que se presenten e Ensefie signos de alarma para regresar de inmediato
e Comuniquese con el centro de e Asegure inmunizaciones y control de crecimiento
referencia y desarrollo

Asegure
vacunacion
y control de

crecimiento y
desarrollo

Asegure un
ambiente libre
de tabaco

Recomiende
alimentacion
saludable y
actividad fisica
regular
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&9 Cuestionario de Acreditacion

4

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de ca-
racter tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran
realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestio-
nario “on-line”.

Cémo sospechar cdncer
en Atencién Primaria

9.

10.

El céncer infantil, sefiale la respues-

ta CORRECTA:

a. Esun diagnéstico comin en la
consulta de Atencién Primaria,
dado el aumento de su inciden-
cia en las Gltimas décadas.

b. En la mayoria de los casos, se
presenta con signos y sintomas
de alarma especificos.

c. Dados los avances en el diag-
néstico y tratamiento, es una
causa de muerte poco comin en
la poblacién infantil.

d. Algunas cromosomopatias
estin asociadas a mayor riesgo
de padecer tumores.

e. El tumor sélido m4s frecuente
en la infancia es el neuroblas-
toma.

Acude a nuestra consulta un nifio de
6 afios por artralgias de dos meses
de evolucidn, sin asociar fiebre ni
pérdida de peso. La madre le nota
un poco mds cansado y tiene poco
apetito, pero como durante el con-
finamiento apenas ha hecho acti-
vidad fisica, no lo ha dado mucha
importancia. Refiere que, ultima-
mente, le salen mds “cardenales”
que de costumbre. Exploracién con
discreta palidez cutdnea, pero mu-
cosas sonrosadas, alguna petequia
puntiforme en paladary hematomas
en distintos estados de evolucién en
miembros inferiores; resto sin alte-
raciones. Ante este paciente nuestra

ACTITUD sera:
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11.

a. Ponerle antiinflamatorios pau-
tados durante 1 semana con
reposo y revisarle en 15 dias.

b. Tranquilizarle, seguro que se
debe a la falta de actividad
deportiva.

c. Le pongo un suplemento vita-

minico a base de hierro y vita-
mina D.

d. Solicito una analitica con hemo-
grama completo y extensién de
sangre periférica en un plazo de
48 horas.

e. Lo derivo a Reumatologia.

Sobre el retinoblastoma es FALSO

que:

a. Es el tumor més frecuente del
ojo en la edad pedidtrica.

b. El signo de presentacién mds
frecuente es el estrabismo.

c. Hasta el 30% son bilaterales.

d. Las cataratas congénitas también
puede producir leucocoria.

e. Elprondstico serd mejor, cuando
la enfermedad sea de localiza-
cién aislada intraocular.

12.Nifo de 12 afios con dolor abdo-

minal acompaiado de pérdida de
peso, astenia y fiebre mantenida en
ladltima semana. A la exploracién,
se objetiva masa en flanco derecho,
y en la ecografia se confirma la
presencia de invaginacién intesti-
nal. Entre las siguientes opciones,
¢cudl sospecharia en PRIMER LU-
GAR?

a. Tumor de Wilms.

b. Neuroblastoma.

c. Malformacién uroldgica.
d. Linfoma no Hodgkin.

e. Todas son correctas.

13. Acude a nuestra consulta un nifio

de 13 afios con dolor localizado en
rodilla derecha de 2 meses de evo-
lucién, que cede parcialmente con
analgésicos, pero no desaparece del
todo. El nifio juega al fitbol habi-
tualmente y recuerda que, previo al
inicio del dolor, se dio un golpe en
esa zona. Ultimamente, el dolor le
impide jugar, incluso tiene cierta
limitacion de la movilidad articu-
lar, se encuentra muy cansado y
algunos dias ha tenido fiebre. En
la exploracién, presenta limitacién
de la movilidad articular con leve
inflamacién de la zona, resto sin
alteraciones. Ante este paciente

nuestra ACTITUD sera:

a. Tratamiento con antiinflama-
torios no esteroideos durante 1

semana, con reposo y revisiéon en
15 dias.

b. Tranquilizar, seguro que es una
sobrecarga muscular por su acti-
vidad deportiva.

c. Derivacién al traumatélogo para
valoracion especializada, dado el
tiempo de evolucién prolongado.

d. Solicitar radiografias antero-
posterior y lateral de la zona,
asi como analitica con hemo-
grama, frotis de sangre perifé-
rica, reactantes de fase aguda y
bioquimica con LDH y fosfatasa
alcalina en un plazo de 48 horas.

e. Derivacién a Reumatologia para
valoracion especializada de las
molestias articulares.


http://www.sepeap.org

Caso clinico

14. Ante el paciente descrito, en la ex-
ploraci6n fisica NO hemos de olvi-
dar:

a.

b.

El peso y la talla.

La exploracio’n neurolégica com-

pleta.

La exploracion oftalmolégica
en donde se evalde la respuesta
pupilar, la agudeza visual, la
motilidad ocular, el fondo de
ojo y el campo visual.

El desarrollo puberal.

Todas son correctas.
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15. El pediatra de Atencién Primaria
es el profesional que primero valora
a esta paciente. Con los datos de la
anamnesis y la exploracion, ¢cudl le

parece la opcion mias ADECUADA?

a.

b.

Derivar al oftalmélogo.

Citar la préxima semana en con-
sulta, para vigilar la evolucién
del cuadro clinico.

Solicitar analitica completa.

Derivar al paciente a consulta
especializada en un plazo
méximo de 48 horas, ante la
sospecha de tumor intracraneal.

Derivar al neuropediatra.

16. En un paciente con sospecha de tu-
mor del sistema nervioso central y
signos de hipertensién intracraneal,
¢qué exploracién estaria indicada en

PRIMER LUGAR?

a. TAC craneal urgente.

b. Ecografia abdominal.

c. Hemograma, bioquimica y coa-
gulacion.

d. Radiografia de térax.

e. Resonancia magnética cerebral

diferida.
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