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Tumores abdominales en
pacientes pediatricos del Hospital

RESUMEN

Objetivo. Determinar la pre-
valencia de tumores abdomina-
les en pacientes pediatricos que
fueron atendidos en el Hospital
San José, Tec de Monterrey; en
el Servicio Radiologia e Imagen
entre los anos 1999 y 2009.

Introduccion. Se estima que
aproximadamente 50% de las
afecciones oncolégicas en pe-
diatria corresponden a tumores
solidos y que 20% se localiza en
el abdomen. En nuestro pais,
cada afio se observan entre 100
y 120 casos nuevos en ninos
menores de 15 afios segun el
Instituto Nacional de Pediatria.
Por orden de frecuencia los
tumores que se presentan en el
abdomen son el nefroblastoma
o tumor de Wilms, el neuro-
blastoma, el hepatoblastoma
y los tumores germinales de
ovario. En la ultima década ha
habido un avance notable en
las posibilidades de curacion
de estos tumores, debido al
trabajo multidisciplinario entre
especialidades médicas, que ha
permitido un diagnostico precoz
y la aplicacién de tratamientos
adecuados. Al palpar un tumor
en el abdomen se debe sospe-
char, siempre, que se trata de
un tumor maligno en tanto no se
demuestre lo contrario.

San José, Tec de Monterrey:

correlaciones clinicorradiol

Material y métodos. Se
realiz6 un estudio observacio-
nal, transversal, retrospectivo,
analitico y comparativo de 36
pacientes en edad pediatrica,
con diagnostico de tumoracion
abdominal (segln examenes
de imagen), con tumores biop-
siados o resecados y enviados
a patologia para su diagnéstico
definitivo; todos ellos atendidos
en el Hospital San José, Tec de
Monterrey en el periodo com-
prendido entre enero de 1999 y
diciembre de 2009.

Resultados. El mayor porcen-
taje de los tumores abdominales
se detectd en los nifios de edad
comprendida entre 2y 5 afios (13
casos) y en menores de 1 afo (9
casos) representando 36 y 25%,
respectivamente. En los nifios
entre 6 y 9 afos se presentaron
10 casos y en los de 10 a 14
afos, 4 casos. La distribucion
por sexo mostré predominio en
el sexo femenino con 20 casos
(55.6%) contra 16 del sexo mas-
culino (44.4%). En cuanto a la
clasificacion por tipo de tumor el
mayor numero fueron tumores de
Wilms y neuroblastomas, ambos
con 10 casos (27%); tumores de
origen embrionario (teratomas)
con 9 casos (25%). Los sintomas
iniciales en la mayoria fueron
dolor abdominal (44.4%) y tumor
abdominal palpable (25%).
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Conclusiones. En este es-
tudio se comprueba que, con el
paso de los afios, la frecuencia
en cuanto a género y grupo de
edad ha cambiado. Se observé
aumento en la incidencia del
tumor de Wilms y del neuroblas-
toma por encima del linfoma de
Burkit; probablemente porque la
investigacion fue realizada en
un hospital privado. En cuanto al
género, los tumores fueron mas
frecuentes en el género femeni-
no. Se considera como el primer
método diagnéstico de imagen
a la radiografia del abdomen;
con ella se identifican los tu-
mores con densidad de tejidos
blandos cuyas caracteristicas
pueden ser analizadas mediante
ultrasonido complementado con
otros métodos de imagen como
la tomografia computada (TC) y
la resonancia magnética (RM)
con contraste. Las tomografias
computada y con emision de
positrones permiten valorar
la captacién del radiofarmaco
(FDG-18) en una afeccion tu-
moral o con metastasis.

Palabras clave: tumores
abdominales en pediatria, tomo-
grafia diagnéstica, resonancia
magnética.
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ABSTRACT

Purpose. Determine the
prevalence of abdominal tumors
in pediatric patients who were at-
tended at Hospital San Jose Tec
de Monterrey, in the Radiology
and Imaging Service, between
the years 1999 and 2009.

Introduction. It is estimated
that approximately 50% of on-
cological disorders in pediatrics
involve solid tumors and 20%
are located in the abdomen.
In Mexico, each year we see
between 100 and 120 new
cases in children under 15
years of age, according to the
National Institute of Pediat-
rics. In order of frequency, the
tumors occurring in the abdo-
men are nephroblastoma or
Wilms’ tumor, neuroblastoma,
hepatoblastoma, and germinal
tumors of the ovaries. In the last
decade considerable progress
has been made in approaches
to treating these tumors, due to
multidisciplinary efforts among
medical specializations, which
has permitted early diagnosis
and the application of effective
treatments. When a tumor in

the abdomen can be detected
by touch, it should always be
suspected that it is a malignant
tumor until proven otherwise.

Material and methods. We
performed an observational,
transverse, retrospective, ana-
lytic, and comparative study of
36 patients of pediatric age, with
diagnosis of abdominal tumor
(based on image tests), with
tumors biopsied or resected and
sent to pathology for definitive
diagnosis; all the patients were
attended at Hospital San Jose
Tec de Monterrey in the period
between January 1999 and De-
cember 2009.

Results. The highest per-
centage of abdominal tumors
was detected in children aged
2 to 5 years (13 cases) and in
infants under 1 year (9 cases),
representing 36 and 25%, re-
spectively. In children between 6
and 9 years there were 10 cases
and in those aged 10 to 14 years
4 cases. The gender distribu-
tion showed predominance in
females, with 20 cases (55.6%)
versus 16 in males (44.4%). As
regards the classification by
tumor type, the most common
were Wilms’ tumors and neuro-
blastomas, both with 10 cases
(27%); and tumors of embryonic

origin (teratomas), with 9 cases
(25%). In the majority the initial
symptoms were abdominal pain
(44.4%) and palpable abdominal
tumor (25%).

Conclusions. This study
confirms that, over the years,
the frequency in terms of gender
and age group has changed.
We observed an increase in
the incidence of Wilms’ tumors
and neuroblastomas greater
than Burkitt lymphoma, prob-
ably because the investigation
was conducted in a private
hospital. With regard to gender,
tumors were more common in
females. Abdominal x-rays are
considered the first image diag-
nostic method, and are used to
identify tumors with soft tissue
density whose characteristics
can be analyzed by ultrasound
complemented with other imag-
ing methods such as computed
tomography (CT) and magnetic
resonance (MR) with contrast.
Computed tomography and
positron emission tomography
allow us to evaluate radio drug
(FDG-18) sequestration in a
tumor growth or with metastasis.

Key words: abdominal tu-
mors in pediatrics, diagnostic to-
mography, magnetic resonance.

Objetivo

Determinar la prevalencia de tumores abdominales
en pacientes pediatricos que fueron atendidos en el
Hospital San José, Tec de Monterrey; en el Servicio
Radiologia e Imagen durante los afios 1999-2009.

Introduccioén

Se estima que aproximadamente 50% de las afec-
ciones oncolégicas en pediatria corresponde a tumores
solidos; de estos, alrededor de 20% se localizan en
el abdomen. En nuestro pais, cada afio se observan
entre 100 y 120 casos nuevos en nifios menores de
15 afos segun el Instituto Nacional de Pediatria.! Por

orden de frecuencia los tumores que se presentan en
el abdomen son el nefroblastoma o tumor de Wilms,
el neuroblastoma, el hepatoblastoma y los tumores
germinales de ovario. En la ultima década ha habido
un avance notable en las posibilidades de curar estos
tumores. Esto debido al trabajo multidisciplinario entre
varias especialidades médicas que ha permitido un
diagnéstico precoz y la aplicacion de tratamientos
adecuados. Por lo tanto, la importancia de realizar un
diagnoéstico precoz hace que cada vez que el pediatra
palpe un tumor en el abdomen deba sospechar malig-
nidad hasta que se demuestre lo contrario.?

Los tumores del abdomen representan 48% en
la poblacion pediatrica. El nefroblastoma o tumor de
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Wilms, el neuroblastoma y el hepatoblastoma supo-
nen 80% de todos los tumores que aparecen en este
compartimento."

Una parte de estos tumores son detectados como
un tumor palpable ya sea por los padres del menor o
en la exploracion fisica rutinaria; sin embargo, también
pueden ocasionar sintomas especificos como hema-
turia, hipertension, sindrome de oclusién intestinal e
ictericia, entre otros. Casi todos los tumores aparecen
de forma esporadica y son de etiologia desconocida.?

La imagenologia aplicada a la identificacion de
tumores ha cobrado importancia y una adecuada
identificacion de este tipo de afecciones resulta de
suma importancia tanto para el tamizado como para
determinar el seguimiento de los pacientes.

Manifestaciones clinicas

La presentacion clinica del cancer en pediatria puede
ser muy diversa y puede incluir desde pacientes asin-
tomaticos (aun en presencia de tumo) hasta cuadros
clinicos cuyos signos y sintomas permiten sospechar una
neoplasia maligna. No obstante, tales signos y sintomas
son inespecificos y pueden confundir al clinico orientando
su atencion hacia otros padecimientos mas frecuentes en
la infancia, sobre todo procesos infecciosos. La conducta
correcta debe ser considerar siempre la posibilidad de un
padecimiento maligno ante una evolucién poco habitual
de un sintoma inespecifico. En el caso de la oncologia
pediatrica imperan dos primicias para fundamentar la
sospecha diagnostica: edad de presentacion de la enfer-
medad vy el sitio de localizacién del tumor.®

Resultados

El mayor porcentaje de los tumores abdominales se
present6 en los grupos de edad comprendidos entre
2y 5 afos con 13 casos y en menores de 1 afo con
9 casos, representando 36 y 25%, respectivamente.
La distribucion en cuanto a género fue de predominio
femenino con 20 casos (55.6%) contra 16 casos de
género masculino (44.4%) (figura 1). En cuanto a
la clasificacion por tipo de tumor el mayor volumen
estadistico lo obtuvieron el tumor de Wilms y el neu-
roblastoma, ambos con 10 casos (27%); los tumores
de origen embrionario (teratoma) con 9 casos (25%);
el hepatoblastoma, hamartoma mesenquimatoso,
hemangioma hepatico, rabdomiosarcoma botrioide y
prostatico, linfoma de Burkit y tumor seudopapilar del
pancreas con 1 caso cada uno (2.7%) (figura 2). El
sintoma o signo iniciales en la mayoria de los tumores
abdominales fueron el de dolor abdominal (44.4%) o
tumor abdominal palpable (25%) (figura 3).*

Tumores urolégicos

Pueden ser palpables o no al tacto abdominal, hema-
turia y dolor abdominal son sus sintomas mas comunes.
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Masculino, 16

Femenino, 20

Figura 1. Distribucion porcentual de las tumoraciones segun
género.

Tumores retroperitoneales

Cuando se localizan con extension al abdomen se
identifica tumor abdominal palpable, dolor y distension.
Puede presentarse oclusion intestinal, nauseas, vémito,
fatiga, taquicardia; la hipertension arterial y la fiebre
ocurren con menos frecuencia y son inespecificos.

Tumores ginecolégicos

La deteccion depende del tamafio. El dolor pélvico es
el sintoma principal acompafando por irregularidades
menstruales, distensién abdominal, calor, hirsutismo
y diarrea.

Tumor de Wilms

Fue descrito inicialmente por el cirujano aleman
Max Wilms, quien en 1899 public6 el primer analisis
exhaustivo de la enfermedad. Es el tipo de cancer renal
mas frecuente en niflos; cada afio se diagnostican en
Estados Unidos aproximadamente 500 casos; cifra que
no se ha modificado durante afios. El tumor de Wilms
constituye 8% de todos los tipos de cancer en nifios.>®
La incidencia mas alta de la enfermedad se registra a
los tres afnos de edad y comienza a disminuir a medida
que aumenta la edad del nifio; es poco comun después
de los seis afos de edad. La incidencia es levemente
mayor en las nifias y en los afroamericanos. En la ma-
yoria de los casos es unilateral; aproximadamente soélo
5% se presenta de manera bilateral y la presentacion
extrarrenal es excepcional. Se diagnostica de manera
casual durante una intervencion quirurgica por otra cau-



Hamartoma :l 2.8
Hemangiomas :l 28
Hepatocelular | 2.8
Linfoma | 2.8
Tumor :l 2.8

Neuroblastoma | 27.7

Rabdomiosarcoma | 55
Teratoma |25
Wilms |27'7
0 5 20 25 30

Figura 2. Porcentajes segun diagnostico patolégico. 36 pacientes. Fuente: instrumento estandarizado e historia clinica.

Adenomegalias cervicales

Disnea

Distension abdominal

Dolor abdominal

Fiebre

Incidental

Tumor palpable

Rinorrea y tos

Sintomas urinarios

[ ] 28
[ ] 28

| 44.4

[ ]2
[ ] 28

Figura 3. Distribucion porcentual de las tumoraciones por sintoma inicial. 36 pacientes. Fuente: instrumento estandarizado

e historia clinica.
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sa y puede estar localizado en regién retroperitoneal,
Utero, testiculos e incluso torax.

Manifestaciones clinicas

La presencia de un tumor en el abdomen de un nifio
aparentemente sano es una de las manifestaciones
mas comunes; otras son: dolor abdominal, hematuria,
fiebre, diarreay un aumento en la presion arterial.” En-
tre las manifestaciones poco comunes estan la pérdida
de peso, infeccion urinaria, anemia, disnea, malestar y
cansancio general.

Diagnéstico por imagen

Radiografia simple: identifica un tumor en cualquiera
de los flancos con borramiento de la sombra del psoas
y desplazamiento de las asas intestinales distendidas.
Pueden observarse calcificaciones en 9% de los tumo-
res (imagen 1). La radiografia de térax es rutinaria para
descartar metastasis.

Ultrasonido: la evaluacion sonografica demues-
tra tumor soélido que distorsiona la morfologia renal
(imagen 2). La ecogenicidad generalmente es alta y
homogénea aunque pueden existir areas hipoecoicas
por hemorragia y necrosis.®® Puede haber invasion
vascular, principalmente a la vena cava inferior y des-
plazamiento de estructuras.'®" El Doppler color es util
para detectar el flujo residual alrededor de un trombo
tumoral, asi como para detectar sefales arteriales en
el tumor, tanto en su periferia como en el interior del
trombo.

Tomografia computada: en la tomografia sin con-
traste un tumor de Wilms tipico se presenta en forma
de tumor intrarrenal heterogéneo con zonas de baja
densidad por necrosis (imagen 3a). Las zonas de
hemorragia y las calcificaciones focales son, gene-
ralmente, menos frecuentes y llamativas que en el
neuroblastoma. El tumor refuerza ligeramente tras la
inyeccion de contraste;' con frecuencia existe una de-
limitacion clara entre el tumor y el parénquima normal,
que se correlaciona con una seudocapsula y areas
elipsoides persistentes con aumento de la atenuacion
que corresponden al parénquima renal comprimido
(imagen 3b). La administracion intravenosa de material
de contraste permite detectar metastasis ganglionares,
hepaticas o pulmonares; la extensién del tumor en la
vena renal o la vena cava inferior y el tumor sincrénico
contralateral.'?

Resonancia magnética: muestra tumor intrarrenal
con sefales de baja intensidad (en las imagenes
potenciadas en T1) y de alta intensidad de la sefal
(en las imagenes ponderadas en T2). La imagen
permite evaluar la permeabilidad de la vena cava y
la enfermedad multifocal.”? Los tumores de Wilms
son a menudo grandes y distorsionan los 6rganos
adyacentes, incluyendo la vena cava.' Se le consi-

278 Octubre-Diciembre 2011

Imagen 1. Radiografia toracoabdominal: tumor radioopaco
en el flanco derecho que desplaza al intestino delgado.

Imagen 2. Ultrasonido de abdomen: tumor intrarrenal, hipe-
recoico que distorsiona la anatomia renal normal.

dera la modalidad mas sensible para determinar de
la permeabilidad de la vena cava pero se requiere la
sedacion del paciente.



Imagen 3. Tomografia con contraste endovenoso: imagen axial de tumor intrarrenal heterogéneo que refuerza tras la adminis-
tracion del medio de contraste (a). Delimitacion clara con el parénquima renal y del resto de las estructuras abdominales (b).

Prondstico y tratamiento

La tasa de curacion es aproximadamente 50%, la
de supervivencia general 80% o mas durante periodos
superiores a 15 afios de seguimiento. Los principales
factores pronéstico son el estadio tumoral en el momen-
to del diagnéstico y la histologia; la afectacion de los
ganglios linfaticos se ha asociado con un peor pronés-
tico y la diseminacion abdominal por rotura del tumor
disminuye la supervivencia. El Unico recurso terapéutico
es la nefrectomia, que desgraciadamente pocas veces
se practica debido al diagnéstico tardio; eso explica que
alrededor de 80% de los operados recidiven antes del
afoy que sélo 5% sobreviva 5 afios mas. Se considera
un tumor de crecimiento rapido y propenso a producir
metastasis pulmonares. Es altamente sensible a la qui-
mioterapia y a la radioterapia. La Sociedad Internacional
de Oncologia Pediatrica (SIOP) ha propuesto el uso de
quimioterapia preoperatoria para disminuir el tumor a
resecar y para permitir una reseccién con menor ries-
go de ruptura. Ambas aproximaciones resultan en la
curacion definitiva de mas de 80% de los pacientes.''®

Neuroblastoma

Es el segundo tumor mas comun en pediatria
(después del tumor de Wilms) y representa entre 5 y
15% de todos los tumores malignos en los nifios.'” Se
origina de la cresta neural pero aparece en cualquier
sitio anatémico como la glandula adrenal o a lo largo
de la cadena ganglionar simpatica que corre desde el
cuello a la pelvis. Es el tumor mas frecuente durante el
periodo de lactancia. 95% de los casos se diagnéstica
antes de los 10 afios de edad y 90% ocurre en menores

de 5 afios. Ocasiona 15% de las muertes por cancer
entre la poblaciéon pediatrica.'”®

Manifestaciones clinicas

Su detecta por palpacion abdominal (75%) y es mas
habitual en el lado izquierdo. Otros sintomas son: do-
lor abdominal, distensidon abdominal, nausea, vomito,
diarrea/estrefiimiento, fiebre y pérdida de peso.'® Casi
10% de los pacientes desarrolla hipertension como
consecuencia de la compresion de la vena renal.”® La
extension extradural o pélvica de los neuroblastomas
puede presentarse con paralisis focal o difusa y disfun-
cion intestinal o vesical. En general, el neuroblastoma
es clinicamente silencioso hasta que invade o comprime
estructuras adyacentes, crea metastasis o el sindrome
paraneoplasico.

Diagndstico por imagen

Radiografia simple: las radiografias simples de
abdomen pueden mostrar un tumor en el flanco con
calcificaciones punteadas hasta en 30% de los casos.®
La hepatomegalia puede ser secundaria a la metasta-
sis. Se han observado derrames y nédulos pleurales
en las radiografias de térax. Un aumento de la linea
paravertebral puede caracterizar la extension de los
neuroblastomas a la region retroperitoneal. Las me-
tastasis 6seas suelen aparecer en los huesos largos,
por lo general como lesiones liticas en la metéfisis. La
reaccion periostica es comun.

Ultrasonido: el neuroblastoma aparece como tumor
heterogéneo. Las calcificaciones generalmente apa-
recen como areas focales hiperecoicas. La sombra
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acustica de las calcificaciones puede o no estar pre-
sente. Las areas de necrosis o hemorragia en el tumor
aparecen como lesiones hipoecoicas o anecoicas®'’
(imagenes 4a y 4b). El ultrasonido puede ser utilizado
como una herramienta de “rastreo” para la deteccion
de tumores abdominales o pélvicos en los nifios. El
estudio Doppler identifica el flujo a través de los vasos
sanguineos o la compresion por el tumor; se utiliza para
diferenciar la hemorragia suprarrenal del neuroblasto-
ma. La hemorragia suprarrenal es la causa mas comun
de tumor suprarrenal en la poblacion neonatal.'”'®
Tomografia computada: es la modalidad mas utiliza-
da para diagnosticar y clasificar los neuroblastomas;
puede mostrar el érgano de origen, la extension del
tumor, adenopatias, metastasis y calcificaciones.'
Entre 80 y 90% de los neuroblastomas muestran calcifi-
caciones punteadas y a menudo encierran o comprimen
los vasos adyacentes. Los vasos que se encuentran
comunmente invadidos son la vena cava inferior, las
venas y arterias renales, la vena esplénica, la aorta, la
arteria celiaca y la arteria mesentérica superior.'”'® Los
tumores aparecen con frecuencia lobulados, tienen un
aspecto heterogéneo con reforzamiento tras la admi-
nistracién de contraste. Hay areas de baja atenuacién
secundaria a necrosis y hemorragia. La tomografia es
buena para la deteccién de metastasis pulmonares y
hepaticas focales® '” (imagenes 5a, 5b, 5¢ y 5d).
Resonancia magnética: tiene una serie de ven-
tajas sobre la tomografia pues no utiliza radiacion
ionizante, tiene capacidad de proyeccién multiplanar
y, a menudo, elimina la necesidad de utilizar material
de contraste por via intravenosa.'?'® Los neuroblas-
tomas son tipicamente hipointensos en las imagenes
en T1 e hiperintensos en imagenes en T2. Cuando

se administra material de contraste el tumor muestra
un realce heterogéneo. Las calcificaciones aparecen
como ausencia en la sefal de resonancia magnética.
Areas de hemorragicas suelen aparecer hiperintensas
en las imagenes ponderadas en T1'? (imagenes 6a,
6b, 6¢cy 6d). La resonancia es superior a la tomografia
en la evaluacién de la extensién del tumor epidural
y la médula 6sea asi como para la identificacion de
metastasis hepaticas difusas.

Prondéstico y tratamiento

Cuando la lesion es localizada resulta generalmente
curable; sin embargo, la supervivencia a largo plazo
para los nifilos con enfermedad avanzada y mayores de
18 meses de edad es pobre a pesar de la terapia agre-
siva multimodal. Se ha estadificado al neuroblastoma,
para su tratamiento, segun la clasificacion de Evans:

1. Tumor localizado confinado al area de origen, esci-
sién completa con o sin tumor residual microscépico.

2A. Tumor unilateral con reseccion incompleta, ganglios
linfaticos ipsilaterales y contralaterales negativos.

2B. Tumor unilateral con reseccién completa o incom-
pleta, ganglios ipsilaterales positivos y ganglios
linfaticos contralaterales negativos.

3. Tumor que rebasa la linea media con o sin afeccion
de ganglios linfaticos, tumor unilateral con afeccion
de ganglios linfaticos contralaterales o tumor de linea
media con afeccion bilateral de ganglios linfaticos,

4. Diseminacion del tumor a ganglios linfaticos distan-
tes, hueso, médula 6sea, higado u otros érganos,

4—S. Tumor primario localizado como esta definido para
la etapa 1 0 2 con diseminacion limitada a higado,
piel o médula ésea.

Imagenes 4a y 4b. Ultrasonido de abdomen: lesion ecogénica de forma redondeada con patrén uniforme.
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Imagen 5. Tomografia de abdomen con contraste intravenoso: tumor a nivel de adrenal derecho, s6lido, que desplaza el higado
hacia delante y se extiende hasta el diafragma (a) y (b). El rifién derecho esta desplazado inferior y externamente (c) y (d).

Imagen 6. Resonancia magnética: tumor en hipocondrio izquierdo (5.7 x 5.8 x 6.3cm), redondeado, de bordes bien definidos,
hipointenso en T1 (a) y (c) e hiperintenso en T2 (b). Después de la administracion de contraste captacion heterogénea con
algunas areas hipointensas relacionadas probablemente con necrosis; desplazamiento posterior al rifién sin involucrarlo (d).

El tratamiento varia para las diferentes categorias
de riesgo: los pacientes de bajo riesgo pueden ser
mantenidos con una conducta expectante y bajo ob-
servacién, con frecuencia sin ningun tratamiento, o
bien pueden ser sometidos a cirugia.'*'® Los de riesgo
intermedio son tratados con cirugia y quimioterapia;
con los tratamientos actuales suelen cursar con muy
buen prondstico, con tasas de curacion superiores a
90% para los pacientes de bajo riesgo y entre 70 y
90% para los de riesgo intermedio. En las ultimas dos
décadas la terapia para pacientes con neuroblastoma
de alto riesgo ha dado resultado en alrededor de 30%.

Teratomas

Se presenta con frecuencia como parte del compo-
nente de un tumor germinal mixto y ocurre en forma
pura en aproximadamente 7% de los casos.?® Estos
tumores son raros después de las tres primeras déca-
das de la vida; son mas comunes en los adolescentes
0 adultos jévenes. Los teratomas pueden ser maduros
o inmaduros. El examen microscépico muestra una
combinacion de elementos de origen endodérmico,
ectodérmico y mesodérmico que pueden ser maduros,
inmaduros o ambos.

Manifestaciones clinicas

Generalmente inadvertidos pueden provocar sin-
tomas segun su tamafio. Por ser asintomaticos son
descubiertos incidentalmente en una revision pélvica

rutinaria. La presentacion clinica es: distension abdomi-
nal con o sin tumor palpable, nauseas y vomito. Suelen
estar situados cerca del polo superior del rifién y con
mayor frecuencia del lado izquierdo.?>?' En los anexos
la mayoria son asintomaticos y la forma mas frecuente
de presentacion es con el dolor abdominal y hemorragia
uterina anormal concomitante o aumento del volumen
abdominal. Entre sus complicaciones figuran la torsién
(frecuente) y la rotura con la consiguiente peritonitis qui-
mica (infrecuente). La transformacién maligna también
es infrecuente (2% de los casos); normalmente ocurre
en mujeres mayores.

Diagndstico por imagen

Ultrasonido: es el primer método de imagen y mues-
tra una imagen heterogénea con componentes tanto
quistico como sélido. Amplio espectro de hallazgos
desde puramente quistico hasta una mezcla de los
componentes de las tres capas germinales.? Tienen
aspecto variable que va desde completamente anecoico
hasta completamente hiperecoico. Sin embargo, tiene
algunas caracteristicas especificas como:®

1. Tumor difuso o parcialmente ecogénico con area hi-
perecoica usualmente asociada con sombra acustica
posterior que oculta la pared posterior de la lesion
debido a material sebaceo o pelos dentro del quiste:
signo de la “punta del iceberg™2?! (imagen 7a).
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2. Tumor predominantemente quistico con un nédulo
mural ecogénico el denominado “tapén dermoide”
que contiene pelos, dientes grasa o calcificaciones y
produce sombra acustica posterior®?' (imagenes 7b
y 8a).

3. Mudltiples interfases hiperecoicas lineales dentro del
quiste (fibras de pelos), signo conocido como “red
dermoide”®?' (imagen 8b).

4. Niveles graso-liquido o pelo-liquido.®?!

Tomografia computada: puede ser solo de la region
pélvica y orienta al diagnéstico cuando existe un tumor
heterogéneo, con aéreas de densidad grasa, liquido
y hueso.'??* La presentacion de un quiste y, dentro

de este, areas heterogéneas de densidad, con o sin
calcificaciones en pared, es diagnéstico de teratoma
quistico maduro (imagenes 9a y 9b).

Resonancia magnética: el componente sebaceo de
los quistes dermoides tiene alta intensidad de sefial en
imagenes ponderadas en T1 (similar a la de la grasa
retroperitoneal). La intensidad del componente sebaceo
en imagenes en T2 es variable, habitualmente cercana
a la de la grasa' (imagenes 10a y 10b).

Prondéstico y tratamiento

El tratamiento es quirurgico: la mayor parte de las
veces reseccion respetando el resto del ovario. El trata-
miento es diferente segun la categoria de estos tumores:

Imagen 7. Ultrasonido pélvico: tumor difuso, heterogéneo, parcialmente ecogénico con area hiperecoica usualmente aso-
ciada con sombra acustica posterior (a). Tumor predominantemente quistico con un nédulo mural ecogénico, el denominado
“tapon dermoide” (b).

FLANCD IZQ

Imagen 8. Ultrasonido pelvicoabdominal longitudinal (a) y transversal (b) con multiples interfaces hiperecoicas lineales dentro
del quiste (fibras de pelos); signo conocido como “red dermoide”.
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- Teratomas inmaduros: el manejo quirlurgico es

esencial y, en el caso de una exéresis completa en
estadios tempranos, es curativa. En estadios Il y
IV el pronéstico cambia y se requiere una segunda
revision para determinar el fin del tratamiento qui-
mioterapéutico."®

- Tumores germinales malignos secretantes: si esta lo-

calizado y es completamente resecable se recomienda
cirugia conservadora con ooforectomia unilateral y
exploracion de la cavidad abdominal. Se toma muestra

del liquido peritoneal y biopsia del ovario contralateral
si se sospecha que pueda estar infiltrado por tumor.??
Ademas, seguimiento estricto con marcadores tumo-
rales, estudios de imagen y examenes clinicos.
Teratoma retroperitoneal: la extirpacion completa
del tumor ofrece la mejor probabilidad de curacion.
El aspecto mas importante de la escision es disecar
el tumor de los vasos renales. El pronéstico es ge-
neralmente bueno y curativo si el tumor se extirpa
completamente.1°

Imagen 9. Tomografia de pelvis: (a) imagen agital con un gran tumor sélido de bordes redondeados, bien definidos, que
se visualiza desde el mesogastrio y hacia el hueco pélvico, intraperitoneal; tiene reforzamiento heterogéneo del medio de
contraste. (b) Tumor en la region paravesical derecha, que consta de una capsula lisa dentro de la cual se observa un forma
sélida con densidad de tejido blando y un componente denso por contenido calcico, ambos rodeados por tejido graso.

Imagenes 10a y b. Resonancia magnética de abdomen con gadolinio intravenoso: tumoracion, con componente mixto en
el hemiabdomen izquierdo, de bordes bien definidos que desplaza, hacia arriba, el cuerpo y cola del pancreas y hacia abajo
al rifdn izquierdo comprimiendo su polo superior. Contiene en su interior tejido sélido, grasa, calcificaciones y liquido por un
teratoma retroperitoneal.
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Hepatoblastoma

Es el tumor hepatico mas comun en nifilos aunque
una enfermedad muy rara. Representa 4% de todos los
canceres infantiles.?® Habitualmente se diagnostica en
los primeros dos afios de vida como un tumor hepatico
con pocos sintomas. Es de crecimiento rapido y alta
capacidad de producir metastasis.

Manifestacion clinica

La manifestaciéon mas frecuente es tumor abdominal
proveniente de la mitad superior del abdomen que cre-
ce hacia la mitad inferior o al lado contralateral al sitio
del tumor primario; se acompafa de dolor y distensién
abdominal.?* En menor frecuencia se observan vomito,
palidez, anorexia, pérdida de peso y diarrea, general-
mente en los casos avanzados.

Diagnéstico por imagen

Radiografia simple: puede mostrar hepatomegalia
con elevacion del hemidiafragma derecho y des-
plazamiento de las asas intestinales; puede haber
calcificaciones hepaticas. Para caracterizar la lesiéon
son necesarios otros métodos de imagen complemen-
tarios. La radiografia de térax puede mostrar metastasis
pulmonares y pueden ayudar en el diagnostico dife-
rencial.?*

Ultrasonido: el hepatoblastoma puede aparecer como
un tumor solitario o dominante con lesiones satélite mas
pequefias; también pueden ser nédulos multiples en
todo el higado (imagen 11). En raras ocasiones infiltra
todo el higado; tienen zonas hiperecoicas en relacion
con el higado normal, a menudo heterogéneas por la
presencia de elementos mesenquimales.??*2* Puede
haber calcificaciones que aparecen como focos eco-
génicos con sombra acustica lineal. La invasion de la
vena porta es vista como un trombo intraluminal eco-

Imagen 11. Ultrasonido hepatico: tumor bordes irregulares,
heterogéneo, intrahepatico con lesiones ecogénicas satélite.
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génico. Las areas de necrosis y hemorragia aparecen
como focos ecogénicos. El Doppler puede detectar
neovascularizacion en el borde de la neoplasia con
alta velocidad y baja resistencia vascular; las sefiales
de alta velocidad y la invasion de la vena porta apoyan
fuertemente el diagnéstico de neoplasia maligna.®
Tomografia computada: aspecto muy variable. Antes
de la administracion de contraste un tumor epitelial tni-
co es hipodenso y homogénea mientras que un tumor
mixto epitelial-mesenquimal se observa heterogéneo.
Puede haber calcificaciones que van desde pequeinas
y finas en el tipo epitelial hasta gruesas y extensas
en el tipo mixto.” Tras la inyeccion de contraste in-
travenoso hay reforzamiento heterogéneo del tumor
(imagen 12a). Si se observa realce periférico durante
la fase arterial se deben realizar exploraciones tardias
para distinguir un hepatoblastoma de un hemangio-
endotelioma.’? La imagen puede mostrar un realce de
contraste heterogéneo inmediato con areas focales
sin contraste compatible con necrosis. En las fases
tardias el hepatoblastoma muestra lavado de material
de contraste?* 2° (imagen 12b). No puede distinguirse
entre carcinoma hepatocelular y hepatoblastoma pero la
edad del paciente es el criterio mas importante para la
diferenciacion de estos tumores: los pacientes menores
de 5 afios son mas propensos al hepatoblastoma y los
mayores de 5 afios al carcinoma hepatocelular.
Resonancia magnética: al igual que en la tomogra-
fia el aspecto del hepatoblastoma varia en funcion
de su naturaleza histologica. El tipo epitelial tiene un
aspecto homogéneo y es hipointenso en las imagenes
ponderadas en T1 o hiperintenso en las imagenes
ponderadas en T2. El tipo mixto es mas heterogéneo
dependiendo de la presencia de necrosis, hemorragia,
fibrosis, calcificacion, los cartilagos y los tabiques. Los
septos aparecen como bandas hipointensas en T1 y
T2.2 Lainvasion vascular se demuestra mejor mediante
resonancia con eco de gradiente.?* ?.El reforzamiento
con contraste permite evaluar el suministro de sangre
al tumor y posibles enfermedades vasculares.
Medicina nuclear. en la gammagrafia con tecnecio-
99m con azufre coloidal el hepatoblastoma suelen
mostrar hipervascularizacion; este aumento de la acti-
vidad persiste en la fase venosa. La imagenes tardias
muestran normalmente un defecto hipocaptante en el
sitio del tumor por la sustitucién de las células de Kupffer
por el tumor. Una lesién del higado debe medir entre 1.5
y 2.0 cm para ser detectable por gammagrafia planar.

Prondéstico y tratamiento

La cura se alcanza con reseccidon macroscopica
completa del tumor. Si un hepatoblastoma se extirpa
por completo la mayoria de los pacientes sobrevive.
Desafortunadamente menos de un tercio de los pacien-
tes tienen lesiones que se pueden tratarse resecarse



Imagen 12. Tomografia de abdomen con contraste intravenoso: (a) fase arterial, muestra reforzamiento heterogéneo de un
tumor hepatico, de bordes definidos y areas de necrosis. (b) Fase tardia que muestra el lavado del tumor descrito al hacerse
hipodenso con respecto al parénquima renal.

completamente en el momento del diagnéstico.'152
Por lo tanto, es sumamente importante que un nifio
con probabilidad de padecer un hepatoblastoma sea
evaluado por un cirujano pediatra con experiencia. Con
frecuencia la quimioterapia puede disminuir el tamafo
del hepatoblastoma y permitir una reseccién com-
pleta. El sistema de clasificacién de hepatoblastoma
PRETEXT, categoriza al tumor primario con base en
la extension del compromiso hepatico al momento del
diagnéstico. En este sistema de clasificacion los nifios
con hepatoblastoma etapa 1 pueden ser sometidos a
reseccion inicial del tumor. Los demas son sometidos
a tratamiento quimioterapéutico antes de intentar la
reseccion.’ En los Ultimos afos practicamente todos los
niflos con hepatoblastoma resecables fueron sometidos
a quimioterapia preoperatoria pues reduce la incidencia
de complicaciones quirirgicas.?6%"

Hemangiomas hepaticos

La hemangiomatosis hepética multinodular es una
enfermedad tumoral rara pero importante en los nifios;
su indice de mortalidad es 70% debido a que provoca
insuficiencia cardiaca congestiva. Los hemangiomas
son lesiones vasculares benignas en 90% de los casos
y la incidencia varia de 1 a 30%. Es mas frecuente en
el sexo femenino (relacion de 3:1 a 5:1) y la prevalencia
en prematuros fluctta entre 11y 13%.328 Por definicién
tienes tres fases: proliferativa, estacionaria y de invo-
lucién. En la fase proliferativa las lesiones crecen en
forma rapida y alarmante, en la fase estacionaria no
hay cambios clinicos y la involucion se observa en el
segundo afio de vida. Mas de 50% se resuelve hacia
el quinto afio de vida, el 75% desaparece hacia los 7
afos y 90% a los 10 afios.?®

Manifestacion clinica

Muchos nifios permanecen asintomaticos y se
diagnostican solamente mediante una ecografia ab-
dominal. Se encuentra frecuentemente hepatomegalia
e insuficiencia cardiaca congestiva que puede no ser
evidente en las primeras semanas de vida. Otras mani-
festaciones son: anemia o trombocitopenia secundarias
al aumento del flujo sanguineo o, mas raras veces,
ictericia que resulta de la obstruccion de los espacios
portales.?

Diagndstico por imagen

Ultrasonido: el aspecto ultrasonografico suele ser de
tumor bien circunscrito, homogéneo e hiperecoico,®Sin
embargo, las lesiones de mayor volumen pueden ser
heterogéneas por efecto de trombosis intralesional, lo
cual puede alterar el aspecto clasico de los hemangio-
mas?*® (imagenes 13a 'y 13b).

Tomografia computada: tumor hipodenso con
bordes lobulados que durante la fase contrastada
muestra reforzamiento periférico y llenado centripeto
(imagen 14a), en las fases tardias (15 min) se vuelve
isodenso al parénquima hepatico’?(imagen 14b); seme-
jante comportamiento dindmico tiene el reforzamiento
con gadolinio durante la resonancia que ofrece una
especificidad ligeramente mejor que la tomografia.
Otros métodos de diagndstico empleados han sido la
gammagrafia con glébulos rojos marcados (técnica
de SPECT) y la angiotomografia.?® Existen excelentes
alternativas imagenologicas que permiten caracterizar
a los hemangiomas hepaticos, por ello deben evitarse
las punciones percutaneas que tienen bajo rendimiento
diagnéstico y que pueden generar graves hemorragias
locales. La gran mayoria de hemangiomas, una vez
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Imagenes 13a y b. Ultrasonido: zona heterogénea en el I6bulo derecho del higado, en la zona del segmento 6, donde se
identifica una imagen redondeada, hipoecoica de bordes mal definidos.

Imagen 14. Tomografia de abdomen con contraste intravenoso: lesiones hipodensas que durante la fase angiografica arterial
y venosa tienen captacion nodular periférica y llenado centripeto (a) y durante la fase venosa o tardia tienden a ser isodensas

al parénquima hepatico (b).

diagnosticados, solo requieren un seguimiento siste-
matico por imagen.

Prondstico y tratamiento

La reseccion quirurgica es el procedimiento te-
rapéutico mas efectivo. Sin embargo, la reseccion
quirurgica debe estar restringida para casos muy
seleccionados como lesiones con dolor persistente y
refractario y para las que generan compresion de 6r-
ganos vecinos.? Otros procedimientos utilizados han
sido la embolizacion selectiva, la ligadura de la arteria
hepatica y la radioterapia, todos considerados como
menos efectivos. En grandes hemangiomas hepaticos
no resecables el trasplante hepatico constituye también
una alternativa.

Hamartoma mesenquimatoso

El hamartoma mesenquimatoso hepatico es un
tumor poco frecuente; fue descrito por primera vez en
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1903 por Maresch. Se presenta con mayor frecuencia
en la poblacion pediatrica y es un tumor quistico. Es el
segundo en frecuencia dentro de los tumores hepaticos
benignos en nifios.?°*° Se presenta con mayor frecuen-
cia en el sexo masculino (relacién de 3:2) y representa
17.5% de los tumores benignos en pacientes menores
de 21 afos de edad (por lo general en menores de 2
afios). Es poco comun que se presente en adolescen-
tes o adultos y su origen no es claro. La mayoria de
los hamartomas surgen en el I6bulo hepatico derecho.
No existen estudios de laboratorio diagnésticos pero
se ha informado en pacientes con concentraciones
séricas elevadas de alfa fetoproteina por lo que puede
pensarse en una neoplasia maligna.

Manifestacion clinica
Los sintomas frecuentemente se presentan entre
los 4 meses y los 2 afios de edad; sin embargo, gene-



ralmente este tumor es asintomatico. Clinicamente se
presenta como un gran tumor abdominal con tendencia
a crecer acompanado de dilatacion de venas superficia-
les.3%3" Otros sintomas menos frecuentes son vomito,
fiebre, estrefiimiento, diarrea y pérdida de peso.

Diagnéstico por imagen

Ultrasonido: ecograficamente se visualiza como
tumor hepatico heterogéneo con areas de predominio
anecoico que sugieren quistes con multiples septos
finos ecogénicos. El resto del parénquima hepatico
suele ser homogéneo®'®3! (imagenes 15a y 15b).

Tomografia computada: la forma quistica habitual
del hamartoma es un tumor hipodenso de bordes bien
definidos, con areas de densidad liquida que sugieren
quiste (imagenes 16ay 16b) con septos internos que se
pueden realzar con la administracién de contraste. Con
la administracion de contraste se alcanza una mejor
definicion del tumor quistico multilobulado, de bordes
bien definidos y reforzamiento de los septos.'>'® En
una presentacién con mas tejido estromal se compor-
tard como un tumor heterogéneo, de bordes definidos,
con reforzamiento a la administracion del medio de
contraste sugiriendo que se trata de tejido sélido'>%
(imagenes 16¢c y 16d).

Resonancia magnética: la apariencia del hamartoma
mesenquimatoso depende de si es predominantemen-
te mesenquimatoso (estromal) o predominantemente
quistico. El tipo estromal es hipointenso con respecto
al higado en imagenes en T1 y T2 por fibrosis. El tipo
quistico muestra una intensidad variable del contenido
quistico en T1 y marcada hiperintensidad en T2 con
l6culos separados por septos hipointensos.'?

Prondstico y tratamiento

En caso de lesiones gigantes algunos autores re-
comiendan la aspiracion preoperatoria que permite
la descompresion del quiste y facilita la reseccion
quirdrgica.?*?® El tratamiento quirtrgico consiste en
tumorectomia o hepatectomia con extirpacion total
de la lesidon que puede ser curativa. Otras opciones
incluyen enucleacion o marsupializacién; sin embargo,
estas terapias no se recomiendan por la elevada inci-
dencia de recurrencias. En general, el pronéstico con
reseccién completa es muy bueno ya que se trata de
una tumoracién hepatica benigna.

Rabdomiosarcomas

Tumor que se desarrolla en los tejidos blandos, ge-
neralmente los musculos. La frecuencia de localizacion
es: cabeza y cuello 35-40%, tracto genitourinario 20%,
extremidades 15-20% y tronco y pulmén 10-15%. Las
células de estos tumores suelen crecer rapidamente y
puede extenderse a otras partes del cuerpo. Represen-
tan 3.5% de los tumores malignos en nifios menores

Imagenes 15a y b. Ultrasonido: tumor de ecogenicidad he-
terogénea en el I6bulo hepatico izquierdo, bien delimitado.
Al Doppler color muestra vascularidad interior y desplaza las
ramas portales.

de 14 anos. El cuadro | describe los tipos, frecuencia,
localizacion y pronéstico de los rabdomiosarcomas. El
cuadro |l describe las variedades de rabdomiosarcomas
embrionarios asi como la incidencia, el género y sus
principales localizaciones.

Rabdomiosarcoma botrioide

Botrioide proviene del griego “uvas”. Es el rabdomio-
sarcoma embrionario mas comun y se localiza, hasta en
dos tercios de los casos, en Utero o vagina. Representa
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Imagen 16. Tomografia con contraste intravenoso: tumor soélido en el I6bulo hepatico izquierdo. Hipodenso en relacion con
el parénquima hepatico y sin evidencia de calcificaciones (a) y (b).Tras administrar el material de contraste se observa re-
forzamiento en forma heterogénea (c) y (d).

6% de todos los rabdomiosarcomas™ y se caracteriza
por sus proyecciones polipoides multiples como racimos
de uvas. Predomina en 6rganos huecos revestidos
de mucosa como: nasofaringe, cavidad nasal, vejiga,
vagina y via biliar. El crecimiento sin limitacién en la ca-
vidad o sobre la superficie corporal justifica su aspecto
edematoso de racimo de uvas.

Manifestacion clinica

En las mujeres la forma de presentacion es usual-
mente la de un tumor protruyendo por la uretra, el
introito vaginal o flujo vaginal fétido en nifias menores
de 2 afios. En hombres dentro del tracto genitourinario,
la vejiga y la prostata son los sitios mas comunes.*
Existe hematuria, disuria, retencién o infeccion del
tracto urinario.

Diagndstico por imagen

Ultrasonido pélvico: la forma botrioide muestra
ecogenicidad heterogénea, predominio ecogénico de-
nominado “en forma de uvas” que se proyecta hacia
la luz vesical (imagen 17) acompafiado de un engro-
samiento de la pared vesical posterior® (imagen 18).

Tomografia computada: tumor pélvico de diferentes
tamafios, bordes lobulares e irregulares dependiendo
del sitio de localizacién. En el tipo prostatico va a pre-
sentar un realce heterogéneo tras la administracion de
material de contraste y desplazamiento de estructuras
adyacentes; generalmente son de gran tamafio'? (ima-
genes 19ay 19b). Eltipo botrioide va a mostrar defectos
de llenado intravesical (imagenes 20a y 20b). Ademas,
es importante para demostrar el grado de invasion local
y adenomegalias.*

Resonancia magnética: tumor de baja intensidad
de sefial en T1 y alta intensidad de sefial en T2 con
realce heterogéneo' (imagenes 21a y 21b). Pueden
ser localmente invasivos y con un componente extra-
vesical significativo. La tomografia y la resonancia son
superiores a otras técnicas para demostrar el grado de
invasion local y las adenopatias.
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Pronéstico y tratamiento

El rescate de la vejiga es una meta terapéutica
principal para pacientes con tumores que surgen en
la prostata y la vejiga. En casos raros el tumor esta
confinado a la cupula de la vejiga y puede ser reseca-
do en su totalidad. Para pacientes con tumor maligno
residual que ha sido confirmado mediante biopsia,
después de quimioterapia y radioterapia, el manejo
quirargico apropiado puede incluir cistectomia parcial o
prostatectomia.' En los pacientes tratados con quimio-
terapia y radioterapia la presencia de rabdomioblastos
bien diferenciados en los especimenes quirdrgicos o de
biopsias obtenidas después del tratamiento no parecen
estar relacionados con una alta tasa de recidiva y no
constituyen un indicador para procedimiento quirdrgico
como la cistectomia total.'®*2 Una intervencién quirdr-
gica conservadora para rabdomiosarcoma vaginal, con
quimioterapia primaria y radiacion adjunta cuando sea
necesario, parece resultar en una excelente supervi-
vencia libre de enfermedad.®?

Linfomas

Son una diversa coleccion de enfermedades malignas
que afectan a las células y 6érganos del sistema inmunita-
rio. La transformacién maligna puede ocurrir en cualquier
subpoblacion de células linfoides o en cualquier 6rgano
linfoide central o periférico. Esto justifica lo variable de
las caracteristicas morfolégicas, inmunolégicas y clinicas
de los linfomas malignos.3*34 En la edad pediatrica se
incluyen los linfomas no Hodgkin (LNH) y la enfermedad
de Hodgkin (EH). El comportamiento de la EH enla edad
pediatrica es muy parecido a la del adulto. Los LNH
pediatricos tienen similitudes con las leucemias pedia-
tricas aunque los LNH y la EH sean clasificados juntos
como linfomas malignos. EI comportamiento bioldgico
y el tratamiento son mas diferentes que semejantes.®
Los linfomas en la edad pediatrica constituyen 10% de
todos los canceres del nifio de menos de 15 afios en
los paises desarrollados. Ocupan el tercer lugar detras
de las leucemias y los tumores del sistema nervioso



Cuadro 1. Tipos, frecuencia, localizacion y pronéstico de los rabdomiosarcomas

Tipo Frecuencia Localizacion Pronéstico

Embrionario. Comun Mujeres: cabeza, cuello, vejiga y vagina  Bueno a intermedio
Menores de 9 afios Hombres: préstata y testicular

Alveolar Adolescentes y ancianos Hombres: tronco, brazos y piernas Pobre

Pleomérfico Adultos, varones, 35-50 afios  Muslo, pared toracica, cabeza, cuello y Muy malo

retroperitoneo

Cuadro Il. Subtipos de rabdomiosarcoma embrionario

Fusiforme 3% de todos los casos
7 afios de edad
Varones

Botrioide 6% de todos los casos

Menores de 9 afios
Mujeres

Imagen 17. Ultrasonido pélvico: tumor ecogénico que protruye
hacia la luz intestinal.

central.'? Los linfomas no Hodgkin representan 57%
de los linfomas y 3% de los LNH de todas las edades;
generalmente aparecen en las dos primeras décadas de
la vida. La proporcién en varones y mujeres es de 2:1
a 3:1."* La presentacion abdominal usualmente com-
promete los 6rganos abdominales, mas comunmente
el ileon distal, ciego, apéndice, nédulos linfaticos me-
sentéricos, iliacos e inguinales, ovarios, retroperitoneo
(rifones); compromete menos frecuentemente otros
organos abdominales, pelvianos, mediastino o huesos
faciales. Es extremadamente rara la afectacion gastrica
o de colon descendente. La presentacion del linfoma de

Metatasis a pulmones

Tejido blando paratesticular 38%
Cabeza y cuello 30%
Histologia: mioblasto

Vejiga, vagina, via biliar y nasofaringe

Jeng _

veTiga

Imagen 18. Ultrasonido pélvico: tumor ecogénico hacia la luz
intravesical con engrosamiento de la pared vesical posterior.

Burkit con un extenso compromiso abdominal incluye
higado, rifiones, mesenterio, peritoneo, adenopatias
periadrticas y se asocia con ascitis.%

Manifestaciones clinicas

Los pacientes con LNH presentan manifestaciones
clinicas correlacionadas con el subtipo y el estadio
de la enfermedad; estan entre los tumores de mas
rapido crecimiento y el comienzo de los sintomas
puede ser explosivo. Casi dos tercios de los nifios
tienen enfermedad diseminada en el momento del
diagnostico; pueden presentar sintomas iniciales ines-
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Imagenes 19a y b. Tomografia de abdomen: gran tumor
pélvico cuyo borde superior desplaza la vejiga hacia adelante
y hacia arriba y el recto hacia atras. El tumor muestra una
densidad heterogénea con areas hipodensas e hiperdensas.
Diagnéstico: rabdomiosarcoma prostatico.

Imagenes 20a y b. Tomografia de pelvis: vejiga con engro-
samiento asimétrico de paredes y en la regién posterolateral
derecha. Imagen lobulada, irregular hacia el piso de la vejiga
que parece continuarse hacia el borde lateral posterior de la
vagina en su porcion alta. Diagnostico: rabdomiosarcoma
botrioide.

Imagenes 21a y b. Resonancia magnética de abdomen: tu-
moracioén que afecta el piso de la vejiga urinaria. Con bordes
lobulados es hipointensa en T1 e hiperintensa en T2. Tras
la administracién de gadolinio incrementa su intensidad de
manera importante, en una forma difusa y generalizada. Su
borde inferior tiene nédulos en la pared vaginal: rabdomio-
sarcoma botrioide.
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pecificos (tos, dolor faringeo, dolor abdominal, vomito
y adenopatias); sin embargo, la rapida evolucién de
la enfermedad orienta hacia su naturaleza maligna.
Algunos pacientes, en la presentacién abdominal,
padecen un tumor y dolor abdominal, generalmente de
varios meses de evolucién, vomitos y ascitis.?® Algunos
pacientes presentan sintomas de obstruccién intesti-
nal secundarios a intususcepcion ileocecal causada
por el crecimiento tumoral o sintomas sugerentes de
apendicitis. Los pacientes con Linfoma de Burkit del
tracto gastrointestinal pueden presentar disfagia y
melena. El linfoma de Burkit debe ser diferenciado
de otros tumores abdominales primarios de la nifiez,
como el tumor de Wilms, el neuroblastoma y el tumor
neuroectodérmico.®

Diagndstico por imagen

Radiografia simple: la radiografia de térax puede
presentar ensanchamiento mediastinal en caso de
compromiso del mismo, en su presentacion de multiples
lesiones. La radiografia de abdomen presenta camara
gastrica de contorno irregular y engrosamiento irregular
de la pared en caso de compromiso del cuerpo y fondo
gastricos. Puede presentarse aumento de la densidad
en la region del mesogastrio, principalmente por inva-
sién ganglionar.83%

Ultrasonografia: puede presentar hepatomegalia,
lesiones intrahepaticas focales hipoecoicas respecto
al parénquima normal, sin refuerzo posterior, sélidas,
adyacentes al lecho vesicular.t3® Puede existir engrosa-
miento de la pared vesicular, liquido libre intraperitoneal,
derrame pleural; marcado engrosamiento hipoecoico
homogéneo de la pared gastrica intestinal y, en caso
de infiltracién intestinal, presentar un patrén tipico en
diana o seudoriindn. Ademas, esplenomegalia y ade-
nomegalias retroperitoneales.

Tomografia computada: es de mucha utilidad para
valorar el compromiso de distintos 6rganos. El linfoma
de Burkitt intraabdominal se presenta como tumor vo-
luminoso mayor de 5 cm de didmetro. La mayoria de
los pacientes con enfermedad diseminada se presenta
con compromiso hepatico o esplénico.'? El compromiso
hepatico se presenta como lesion sélida precontraste,
Unica o multiple que simula metastasis e hipodensidad
poscontraste en la mayoria de los casos; menos fre-
cuentemente puede presentar refuerzo en anillo.** La
porcion de intestino mas frecuentemente afectada es
la region ileocecal o el apéndice. El intestino delgado
presenta distintos patrones con engrosamiento parietal
circunferencial en uno o mas segmentos.*” El compro-
miso del mesogastrio es frecuente y se presenta como
aumento de la densidad difusa de la grasa de tipo infil-
trativo. La afectacion de los ganglios se presenta con
aumento de tamafo, mayor a 1 cm de diametro (image-
nes 22a, 22b y 22c). En los casos de afectacion de las



glandulas adrenales los tumores malignos no muestran
el “lavado” temprano y pronunciado caracteristico de
los benignos (como el adenoma). El compromiso de
los ovarios presenta aspecto encapsulado con zonas
solidas. 12

Resonancia magnética: pone en evidencia con mayor
precision los hallazgos ecograficos y de la tomografia
como son la visceromegalia, los ndédulos intrahepati-
cos, el engrosamiento de la pared de la vesicula y el
compromiso del mesenterio; ademas, muestra otras
alteraciones no detectadas con los otros métodos
como el patréon nodular de las lesiones hepaticas, la
compresion extrinseca de la vena cava inferior (sin
compromiso endoluminal de la misma), la dilatacién
biliar intrahepatica, el engrosamiento nodular difuso de
las superficies peritoneales, ambas correderas parie-
tocélicas con engrosamiento sélido del epiplén mayor
y del mesenterio.'2 3537

Tratamiento

El linfoma de Burkitt es extremadamente sensible
a la quimioterapia con rapida disolucién del tumor vy,
frecuentemente, remision a largo plazo. El pronéstico
depende principalmente del estadio en el momento del
diagnostico inicial. Los pacientes con enfermedad locali-
zada presentan buena respuesta a la quimioterapia con
tasa de supervivencia mayor a 90%. Los pacientes con
enfermedad diseminada presentan menor respuesta y
peor prondstico aunque, a largo plazo, presentan una
tasa de supervivencia de 80%, aproximadamente.® El
régimen quimioterapéutico con multiples agentes debe
ser intensivo y de corta duracion; rapida administra-
cion de ciclos sucesivos para prevenir el crecimiento
tumoral.

Tumor quistico seudopapilar de pancreas

El pancreas es un sitio extremadamente infrecuente
de neoplasia en nifios y adolescentes. De todos los
tumores primarios de pancreas el tumor sélido seudo-
papilar corresponde a entre 0.13 y 2.7% de los casos.®
Desde hace 50 afios se han reportado aproximadamen-
te 500 casos de los cuales sélo 35 correspondieron a
infantes. La mayoria de los tumores pancreaticos son
malignos y tiene un mal prondstico; sin embargo, el
tumor seudopapilar tiene un bajo potencial maligno y
rara vez causa metastasis. Su tasa de supervivencia
varia entre 90 y 95% a 5 afios.3®

Manifestaciones clinicas

La forma de presentacién mas frecuente es dolor
y tumor abdominal; otros sintomas y signos incluyen
dispepsia, nausea, vomito, amilasa elevada e ictericia.
Puede ser un hallazgo incidental o tener otra forma
de presentacion como abdomen agudo por hemope-
ritoneo. Se presenta caracteristicamente en mujeres
jévenes entre la segunda y tercera década de la vida;
la relacion hombre:mujer es de 1.3.%°

Diagndstico por imagen

Ultrasonido: el tumor seudopapilar de pancreas
puede presentarse como un tumor de bordes bien
definidos, ecogenicidad heterogénea con algunas
areas anecoicas en relacibn a componente quistico.
Puede observarse dentro o adyacente al pancreas
(imagen 23). En menor proporcion los bordes pueden
ser irregulares e incluso con calcificaciones.?%:40

Tomografia computada: puede revelar un tumor
de localizacién retroperitoneal, de tamafio variable,
generalmente grande, bien encapsulado y circunscri-

Imagen 22.- Tomografia, cortes coronal (a), sagital (b) y axial (¢) con plastrones ganglionares en la region iliaca izquierda
con extension al retroperitoneo. Hay plastrones iliaco derecho e inguinal mayores de 3 cm.
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to, con centro heterogéneo de predominio hipodenso
(imagen 24) con desplazamiento de las estructuras
cercanas.'>* La necrosis focal es comun en este tumor
y puede tener calcificaciones.

Prondstico y tratamiento

Se ha descrito: pancreatectomia total, pancreatodo-
udenectomia y pancreatectomia distal asociadas, o no,
a esplenectomia o a diseccidn sistematica de nédulos
linfaticos. La pancreatoduodenectomia es cominmen-
te usada cuando la tumoracion esta localizada en la
cabeza pancreatica mientras que la pancreatectomia
distal es usada para los localizados en la cola. La
esplenectomia es utilizada para el tumor que afecta
el hilio esplénico. Recientemente se ha utilizado la
enucleacion o la pancreatectomia distal laparoscépica.
La estrategia del tratamiento del tumor seudopapilar
pancreatico en pediatria es la completa reseccién con
preservacion maxima posible de tejido pancreético. La
reseccion local es, por lo tanto, la terapia de eleccién.
Esto se fundamenta en que 95% de los pacientes con
enfermedad restringida al pancreas sanan completa-
mente con la reseccién quirdrgica.*® Se ha reportado
supervivencia entre 90 y 95% a los 5 afios. La incidencia
de metéstasis reportada varia de 12 a 15% (la mayoria
presente al momento del diagnostico) y ocurre a higado
y peritoneo, rara vez a linfaticos.

Discusion

En algunas revisiones se constat6 que el linfoma de
Burkit y el tumor de Wilms fueron los mas frecuentes.
Sin embargo, la literatura actual plantea que el tumor de
Wilms constituye 8% y el neuroblastoma 6% de todos
los tumores en nifios."® En nuestro estudio el tumor
de Wilms correspondio a 27% de los casos (10) por lo
que sigue sido el primero en frecuencia, independien-
temente del tamafio de la muestra. El neuroblastoma
tuvo la misma frecuencia de los datos reportados en
la bibliografia. La literatura revisada menciona que en
el tumor de Wilms la forma de presentacion unilateral
es la mas frecuente (hasta en 95%) y la forma bilateral
aproximadamente 4.5%; el resto lo representa la forma
extrarrenal detectada de forma casual.” Obtuvimos
resultados similares en nuestra investigacion.

El neuroblastoma es el segundo tipo de neoplasia
abdominal, con asiento en las adrenales, mas frecuente
en pacientes pediatricos. Numerosas series refieren
que este tumor constituye entre 5y 15% de todos los
tumores del abdomen.'” En nuestro estudio también
ocupo el primer lugar en frecuencia con porcentaje de
27.7 % (10 casos).

El tercer tumor en frecuencia reportado en nuestro
estudio fue el teratoma. Con entre 2 y 7% de frecuencia
entre los tumores abdominales es el mas frecuente en la
poblacion adolescente 31%. En nuestro estudio, a pesar
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Imagen 23. Ultrasonido de abdomen: imagen heterogénea,
predominio anecoico, de bordes bien definidos y mayormente
quisticos en la topografia del pancreas.

Imagen 24. Tomografia de abdomen con contraste intrave-
noso: tumor hipodenso de bordes definidos con densidad
de liquido en la topografia del pancreas. Diagnostico: tumor
seudopapilar del pancreas.

de que fue el tercero en frecuencia se reportd en 25%
(8 casos) probablemente por el tamafio de la muestra.

Podemos observar que los resultados de nuestro es-
tudio, y comparados con los de la literatura, presentan
diferencia estadisticamente significativa con respecto
a los linfomas. Sin embargo, probablemente dicha va-
riacion estadistica se deba al hecho que los datos se
obtuvieron de un hospital privado; probablemente en
el sector publico los resultados serian similares a los
descritos en la bibliografia.

Se determind que el género fue irrelevante para el
tumor de Wilms (50% de presentacion para cada géne-



ro); en cambio, para el neuroblastoma la presentacion
fue 54.4 % para el sexo masculino y 45.6 % para el
sexo femenino. El teratoma tuvo predominio masculino;
resultado acorde con las estadisticas norteamericanas
que reflejan que el sexo masculino es mas afectado en
una relacion de 1.2:1 respecto al femenino.®

Respecto de las manifestaciones clinicas es bien
sabido que la sintomatologia inicial depende de la loca-
lizacién del tumor y que hasta 95% se manifiesta como
tumor abdominal palpable, la mayoria asintomaticos
aunque el dolor abdominal, la obstruccion intestinal y la
hematuria suelen presentarse.® Estos datos coinciden
con los encontrados en nuestro estudio donde el dolor
abdominal predominé con 22.2 %; en segundo lugar
se ubico el tumor abdominal (13.9%). El diagnostico
inicial de tumor palpable fue el mas comun con 55.6%.

En cuanto a las caracteristicas radiologicas el patrén
mas frecuentemente encontrado en los estudios image-
nolégicos como la tomografia fue un tumor heterogéneo,
que en la resonancia magnética (en imagenes en T1) es
de comportamiento hipointensos y, en T2, hiperintenso.
Tras la administracion del material de contraste existié
reforzamiento tenue y otros tres patrones radiolégicos
descritos como el realce en anillo del componente quis-
tico, tumor sélido con areas de necrosis o tumor sélido
con minimo o casi nulo componente quistico.

El cuadro Il muestra la secuencia y utilidad de los
estudios de imagen frente a un tumor abdominal pal-
pable en pacientes pediatricos. Cabe recalcar que todo
tumor abdominal palpable se considerara maligno hasta
demostrarse lo contrario. Los estudios de imagen que
pueden auxiliar al pediatra en cuanto a localizacién y
probable diagnéstico. Los analisis deben dirigirse al
tumor de origen, a sus posibles metastasis y a todas
las areas que presenten sintomas o signos.

La radiografia simple sigue siendo la modalidad ini-
cial de diagnéstico y es util para ver el efecto de tumor,
verificar la obstruccion intestinal, las calcificaciones o
las alteraciones gastrointestinales que pueden simular
un tumor como la intususcepcion. En todo caso no
debe utilizarse como Unico método a no ser que esta
informacion sea suficientemente relevante para hacer
un diagndstico.

El ultrasonido se usa como método de tamizado,
de diagndéstico y de seguimiento de los pacientes.
Es el método mas util para evaluar un nifio con un
tumor abdominal, ayuda en su localizacién, en la
identificacion de adenomegalias y otras metastasis;
visualiza adecuadamente las estructuras vasculares
y su posible compromiso, define si un tumor es quis-
tico, sélido o mixto. Dentro de sus ventajas estan su
bajo costo, que no es necesaria la sedacion del pa-
ciente y su gran disponibilidad y que permite realizar
biopsias guiadas. Sus limitaciones en la evaluacion
de grandes tumores, en los cuales el sitio de origen
no puede ser determinado, consisten en que la eva-
luacién completa de la diseminacién muchas veces
no se puede realizar.

La tomografia computada es utilizada en muchos
centros como la primera modalidad diagnéstica de-
bido a su alta resolucién espacial y tiempo corto de
estudio. Comparada con el ultrasonido no es ope-
rador dependiente; es util como examen de base y
como seguimiento, evalla adecuadamente el origen
del tumor, los vasos, extension local y metastasis.
Comparada con la resonancia magnética tiene menor
costo y el tiempo de examen dura menos haciendo
menos frecuente el uso de la sedacién. Su principal
desventaja es la radiacion y la necesidad de utilizar
contraste intravenoso.

Cuadro lll. Diagrama de flujo de los estudios de imagen a realizar ante un tumor abdominal palpable

Evaluacion radiolégica de tumor palpable

!
Radiografia simple
!
Normal o anormal
!
Ultrasonido
! !
Normal
]
Observacion

Tumor abdominal

!

Tomografia o resonancia

l

Determinar localizacion, caracteristicas, relaciones, adenomegalias y metastasis
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