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P158 ,
LINFOMA DECELULASB EN PACIENTE
DIAGNOSTICADO DE ATAXIA-TELANGIECTASIA

B. Nievas Soriano, C. Gil Lépez, B. Losada Pinedo, S. Rueda Esteban,
Jaime Campos Castell, Francisco Valverde Moreno, Hospital Clinico
Universitario San Carlos, Madrid.

Introduccion: Se presenta el caso de un paciente de 10 afios
diagnosticado de ataxia-telangiectasia que desarroll6 un lin-
foma de células B de alto grado.

Caso Clinico: Varén que presenta desde los 16 meses de vi-
da marcha torpe. Desde los 4 afios se asocian procesos in-
fecciosos pulmonares recurrentes y telangiectasias oculares.
De los antecedentes familiares destacaban la presencia de te-
langiectasias faciales en el padre y un carcinoma de ttero
materno. En el momento de consultar el paciente, a los 5
anos, presenta carrera torpe sin ataxia, telangiectasias ocula-
res y presencia de canas, asi como babeo. La auscultacion
pulmonar mostraba estertores finos bilaterales.

En los estudios realizados, los datos mds significativos con-
sistieron en una alfa-fetoproteina de 102 UI/ ml, importante
déficit de Ig Ay linfopenia con escasa respuesta a mitdgenos.
En la RMN cerebral se evidencié una atrofia pancerebelosa.
En el estudio genético se detectaron las mutaciones 8977C >
T(ter) y 9177C > T.

Los cuadros respiratorios fueron aumentando en frecuencia y
fue diagnosticado de bronquiectasias. Se afiadi6 un cuadro
de ataxia progresiva que terminé por imposibilitarle la de-
ambulacién a los 9 afios, asi como apraxia oculomotora, mo-
vimientos distonicos, disartria y temblor de intencién.

Con esa edad presenté un cuadro de fiebre y aumento de
adenopatias generalizadas. El aspirado de médula 6sea fue
morfolégicamente normal. Presentaba una gammapatia mo-
noclonal IgM-Kappa. El estudio A-P ganglionar mostr6 un
linfoma linfobldstico de célula grande de tipo B.

Dado el estado general del paciente y su previsible evolu-
cion, los padres rechazan el tratamiento del proceso, y tni-
camente se administra tratamiento paliativo. Dos meses des-
pués el paciente fallece de una reagudizacién respiratoria.
Conclusiones: La ataxia-telangiectasia es un cuadro multisis-
témico con origen en la alteracion del gen ATM, localizado en
el cromosoma 11q22-23, y que interviene en la regulacién del
ciclo celular. Destacan datos como la evolucién neuroldgica,
el déficit de inmunidad con infecciones sinopulmonares, la
sensibilidad a las radiaciones ionizantes y la propensién al de-
sarrollo de procesos malignos. Por este motivo deben ser es-
tudiados y seguidos de forma multidisciplinaria.

P159

TROMBOSISDE CAVA Y AURICULA DERECHA

EN TUMORDEWILMS

J. Rodriguez Delgado, L. Martin Jiménez, J. Guerrero Fernandez,
A. Herrero Diez y P. Garcia de Miguel

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccion: Presentamos un caso de tumor de Wilms con
infiltracién de vena cava y auricula derecha.

Caso clinico: Nifio de 8 afios que comienza con astenia,
anorexia y palidez. Una semana mads tarde presenta dos epi-
sodios de hematuria macroscépica, por lo que se realiza una
ecografia objetivindose una tumoracion renal derecha. Ante-
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cedentes personales y familiares sin interés. Exploracién fisi-
ca al ingreso: higado a 1 cm. Abdomen distendido. Resto nor-
mal. Pruebas complementarias: Hemograma normal. Bioqui-
mica: GOT 46 U/L. GPT 65 U/L Resto normal. Coagulacion
normal. Ecografia abdominal: masa renal derecha 9,3x9,5x7,4
cm sélida y con dreas de hemorragia. Trombosis de la vena
renal derecha, asi como un gran trombo en la cava que se
extiende desde la salida de las renales hasta la auricula de-
recha. Rinén izquierdo normal. TAC toraco-abdominal: gran
masa renal derecha ocupando los 2/3 inferiores del rifién,
con invasién del espacio perirrenal y la grasa pararrenal pos-
terior. Trombosis de vena renal derecha, cava y auricula de-
recha con signos de neovascularizacién. Vena renal izquier-
da permeable. Ascitis. También se realizaron ecocardiograma
y angio-resonancia tordcica precirugia, confirmando el diag-
néstico. Evolucion: dada la extension tumoral es ingresado
en la UCIP durante el inicio de la quimioterapia precirugia,
siendo intervenido un mes y medio mas tarde, con extirpa-
ciéon completa de tumor y trombo, sin complicaciones. Diag-
nodstico anatomopatolégico: tumor de Wilms.

Discusion y conclusiones: El tumor de Wilms es la neo-
plasia renal méds comtn en la infancia. La trombosis de la ca-
va es una complicaciéon poco frecuente de este tumor (4-9%),
siendo excepcional (0,7-1,3%) que el trombo llegue a afectar
cavidades cardiacas. Habitualmente cursa de forma asinto-
matica, por lo que debe buscarse siempre el trombo con eco-
grafia en este tipo de tumores. El pronéstico en cuanto a su-
pervivencia no depende de su extension y es similar al de
otros pacientes sin trombo con el mismo estadio y tipo his-
tolégico, siendo muy bajo el riesgo de embolismo. Esto per-
mite el tratamiento habitual con quimioterapia preoperatoria
para reducir el tamafio del tumor y del trombo, demorando
la cirugia.

P160

SIGNOSOCULARES COMO PRIMERA SENAL DE
ALARMA DEPROCESOS MALIGNOSINFANTILES

C. Calvo Monge, A. Ferndndez Landaluce, 1. Astigarraga Aguirre,
R. Martinez Fernandez, A. Urberuaga Pascual, A. Fernandez-Teijeiro
Alvarez y A. Navajas Gutiérrez

Hospital de Cruces, Cruces-Barakaldo.

Diversas manifestaciones a nivel ocular pueden ser el primer
signo de un tumor maligno en el nifio. Se asocian tanto a pro-
cesos malignos localizados en el ojo o en la 61bita como a tu-
mores a distancia. Su reconocimiento es importante para un
diagnéstico precoz del céncer infantil, que permitirfa una me-
jor respuesta al tratamiento y un mejor pronéstico, con dis-
minucién de las secuelas tanto a nivel ocular como general.

Presentamos una revisién de nifios diagnosticados de tumo-
res malignos, en los que la primera manifestacion o el primer
signo de alerta fue un problema a nivel ocular. Se analizan
algunas malformaciones congénitas oculares como la aniridia
y su asociacién con el tumor de Wilms. Destacamos la leu-
cocoria como manifestacién tipica del retinoblastoma, tanto
en las formas bilaterales y familiares como en los casos es-
porédicos. La tumefaccion palpebral y la proptosis o exoftal-
mos pueden ser debidos a procesos malignos como el rab-
domiosarcoma orbitario o incluso metastdsicos como el neu-
roblastoma. Algunas formas que parecen celulitis o uveitis
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pueden corresponder a cloromas o masas debidas a infiltra-
cion por células de leucemia. Diversos movimientos oculares
anormales como el nistagmus o el flutter ocular pueden ser
debidos a tumores cerebrales a nivel de cerebelo o en las vi-
as Opticas y el opsoclonus puede asociarse a neuroblastomas
a nivel abdominal o tordcico. Muchos nifios con tumores ce-
rebrales presentan clinica de diplopia o afectacion de pares
craneales y el estudio del fondo de ojo con el edema de pa-
pila caracteristico, permite sospechar la hipertensién endo-
craneal y el tumor cerebral.

Las manifestaciones oculares se asocian en muchos casos a
otros sintomas o signos y por ello se debe realizar una his-
toria clinica y una exploracién fisica completa. El examen of-
talmolégico debe ser realizado por un especialista y el pe-
diatra debe valorar conjuntamente las manifestaciones ocula-
res con el resto de los problemas que puede presentar el
nifio. Diversas pruebas complementarias de imagen como TC
y RM ayudan a localizar la lesiéon y se deberd realizar siem-
pre una biopsia para confirmar el tipo de tumor. El trata-
miento con cirugia, quimioterapia o radioterapia dependera
del tipo histolégico pero deberd complementarse con una
buena terapia ocular como la correccién de los déficits vi-
suales o la colocacion de prétesis oculares. El diagnédstico y
tratamiento precoz de estos nifios permitird alcanzar una me-
jor supervivencia y una mayor calidad de vida.

P161

TUMOR RABDOIDEPRIMARIO: APORTACION DEUN
NUEVO CASO

L Martin Jiménez, J.A. Ruiz Dominguez, A. Sastre Urgelles,

S. Garcimartin Arévalo, M. Martinez Ruiz, S. Simo Segovia, 1. Pastor
y P. Garcia de Miguel

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién: Presentamos un caso de tumor rabdoide pri-
mario hepdatico (TRH) de frecuencia excepcional (11 casos
publicados bien documentados).

Caso clinico: Nino de 8 meses con cuadro de fiebre sin fo-
co de 15 dias de evolucién y hepatomegalia. Mediante eco-
graffa y RM, realizada en otro centro, se confirma gran masa
que infiltra todo el higado con dreas quisticas focales. Mar-
cadores tumorales (AFP, CEA y HCG) en rango normal. Con
el diagndstico de hemangioendotelioma se inicia tratamiento
con corticoides. Reingresa al mes, por aumento de la masa,
derrame pleural y ascitis. La angiografia previa a emboliza-
cién descarta el diagnéstico inicial. Trasladado a nuestro hos-
pital se realiza pleurocentesis, encontrandose células muy in-
diferenciadas y malignas en el liquido pleural. La biopsia fue
diagnéstica. En el estudio de extensién con TC toracoabdo-
minal se objetivan adenopatias mediastinicas. Se inicia trata-
miento quimioterdpico segtin protocolo SIOP MMT95, falle-
ciendo el nifio a los 2 meses por progresion tumoral.
Discusion: Neoplasia de frecuencia excepcional y origen in-
cierto aunque parece tratarse de un tumor muy indiferencia-
do de posible origen neural. La edad media de presentacion
es de 9 meses. Cursa con fiebre sin foco y clinica secundaria
a la masa abdominal.

El término rabdoide alude al parecido de las células con las
de estirpe muscular. El tumor es infiltrante localmente con
metdstasis pulmonares y linfiticas. Son frecuentes los fené-
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menos de hemorragia y necrosis en el seno del tumor. Mi-
croscOpicamente, son caracteristicas las inclusiones citoplas-
maticas para citoqueratinas y vimentina. El diagndstico es
anatomopatolégico, debiendo obtenerse la muestra por biop-
sia y no por puncién; son fundamentales los estudios inmu-
nohistoquimicos y de microscopia electrénica para asegurar
la fiabilidad del diagnéstico.

Conclusiones: Se debe incluir esta entidad en el diagndsti-
co diferencial de tumor hepatico primario con AFP normal.
Es importante la obtencién de muestra suficiente de tejido
por biopsia y la realizacion de estudios inmunohistoquimicos
y de microscopia electrénica para asegurar un diagnéstico y
establecer el prondstico. El desenlace es fatal en todos los ca-
sos publicados.

P162 )

HEPATOBLASTOMA EN NINOS

M. Gonzalez Lopez, C. Vida Ferndndez, T.J. Martinez Aran,

R. Maese Heredia, A. Herrero Herndndez, M.J. Ortega-Acosta,

T. Acha Garcia y A. Jurado Ortiz

Hospital Materno Infantil, Malaga.

Introduccion: El hepatoblastoma (HB) es el tumor hepatico
maligno mds frecuente en nifios. El tratamiento 6ptimo es
quirtrgico, incrementdndose el n® de tumores resecables des-
de la introducciéon de la quimioterapia (QT) previa. El pro-
néstico tras la reseccién completa es bastante bueno siendo
la supervivencia mas baja para los HB irresecables o recu-
rrentes.

Material y métodos: Revision retrospectiva de los 8 casos
diagnosticados y tratados de HB (con confirmacién histolé-
gica) en los dltimos 15 afios.

Resultados: Ver tabla a pie de pdgina.

Conclusiones: Los HB presentan como clinica inicial mas
frecuente una masa abdominal, localizada en la mayorfa en
I6bulo derecho. Existen metastasis al diagnéstico en un 10-
20% por lo que se debe realizar Rx y TAC de térax. El au-
mento de la AFP es el test diagndstico mds caracteristico, ni-
veles normales se relacionan con la variante “anapldsica” y
un pronéstico peor. El objetivo del tratamiento es conseguir
una reseccién completa para lo cual la QT prequirtrgica in-

crementa el nimero de tumores resecables.
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QUISTE OSEO ANEURISMATICO DEMALA
EVOLUCION. REVISION DECASOS

R. Maese Heredia, M. Gonzalez Lépez, C. Vida Fernandez,
R. Vera Medialdea, T.J. Martinez Ardn, A. Herrero Herndndez
y A. Jurado Ortiz

Hospital Materno Infantil, Mélaga.

Introduccion: El quiste 6seo aneurismatico (1% de los tumo-
res 6seos primarios) es una lesién litica expansiva no neopla-
sica, generalmente metafisaria. Se da algo mas en nifias en tor-
no a los 13 afios con formas primaria o secundaria a otras le-
siones, sobre todo al tumor de células gigantes. Puede
permanecer silente e incluso regresar o causar gran destruc-
cién 6sea. Son mds frecuentes en los huesos largos, con un 12-
30% en columna vertebral, mostrando imédgenes radiolégicas
tipicas.

Caso clinico: Varén de 12 afios con cuadro de 3 dfas de evo-
lucién con impotencia funcional de MMII, dificultad para la
marcha, cafdas frecuentes, parestesias descendentes desde
hipogastrio e hiperalgesia cutdnea abdominal. A la explora-
cién descenso de fuerza de MMII, mas en MID, exaltacién de
ROT y sensibilidad conservada. Evoluciona a paraparesia ex-
trema y afectacion sensitiva progresiva. El LCR y el EMG no
presentan datos patolégicos. Se realiza RMN aprecidndose le-
sién litica vertebral a nivel de D5. Se practica exéresis parcial,
laminectomia, siendo el informe AP correspondiente a quis-
te 6seo aneurismatico. Dada la no mejoria se completa la
exéresis y se realiza artrodesis D4-D6. Desciende el nivel sen-
sitivo y se recupera parcialmente la sensibilidad profunda,
manteniéndose la paraplejia.

Revision de casos: Desde 1995 se han diagnosticado en
nuestro centro:

Tabla (Abstract 162)

N 1 2 3 4 5 6 7 8

Ano 1986 1986 1988 1993 1998 2001 2001 2001

Sexo M M M F M M M M 7M:1F

Edad 19 30 42 4 28 6 13 24 21 meses

Clinica Hallazgo Distens. Dolor abd. Distens. Anorexia Ictericia Distens. Hallazgo Distension
casual abd (masa) abd (masa) abd (masa) casual abd (masa)

Lateralidad Izquierda Derecha Derecha Derecha Derecha Ambas Izquierda Izquierda  Derecha

Metéstasis No No No No No Pulmén  Pulmén ganglios No 2/8 Pulmén

AP Embrionario Mixto Embrionario Mixto Fetal Anaplésico Mixto Fetal

AFP T T T ) T Normal Normal ) 6T:2N

QT pre Si Si Si Si St Si Si Si 8/8

Cirugfa Restos Restos Reseccion Restos Reseccion No No Reseccion  6/8
macros macros completa macros completa completa

QT post No No Si No Si No No Si 3/8

Situacién Fallecido Fallecido Vive Fallecido Vive Fallecido Fallecido Vive M75%

libre enf libre enf libre enf S 25%
Seguimiento - - 14 anos - 3,5 afos - - 4 meses 3,5 afios
Supervivencia 10 meses 4 meses = 6 meses = 25 dias 2 meses = 4 meses
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Edad Sexo Localizacion Clinica Tratamiento Evolucion
inicial
1 3 F  Humero prox.  Dolor Embol./Cirugia ~ Desfavorable
2 1 F  Fémur prox Casual Cirugfa Favorable
3 6 M Metatarso Dolor Cirugia Favorable
4 12 F  Hamero prox. — Masa Puncién Favorable
5 10 F  Tibia distal Dolor Cirugia Favorable
6 13 F  Cdbito distal Dolor Cirugia Favorable
7 12 M Columna dorsal Debilidad ~Cirugfa Desfavorable
8 11 M  Pelvis Dolor Embol. /Cirugia ~ Favorable

Conclusiones: Aunque en general se trata de un proceso
benigno, puede ser agresivo localmente, siendo esencial
identificar los casos secundarios para planificar una terapéu-
tica correcta. El tratamiento de eleccién es quirdrgico, desde
el curetaje a la reseccion amplia. El pronéstico libre de en-
fermedad suele ser excelente, siendo muy baja la tasa de re-
currencias cuando se consigue una reseccién completa.
P164

INCIDENCIADETUMORES MALIGNOSINFANTILES
EN LACOMUNIDAD DECANTABRIA

M. San Roman Mufoz, S. Garcia Calatayud, M. Uyaguari Quezada
y E. Pérez Gil

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Antecedentes: El Registro Nacional de Tumores Infantiles
constituye la referencia epidemiolégica del cdncer infantil en
Espana. La comunidad de Cantabria nunca ha participado de
forma completa en estos registros y tampoco se ha realizado
ninguna casuistica de cancer infantil en esta comunidad.
Objetivos: Conocer la incidencia, distribucién y epidemiolo-
gla de los tumores malignos infantiles en Cantabria.
Material y métodos: Estudio retrospectivo realizado me-
diante revision de las historias clinicas de 89 pacientes me-
nores de 15 afios con diagnodstico de tumor maligno en el pe-
riodo de 1995 a 2000, en el Hospital Marqués de Valdecilla.
Las variables analizadas incluyen sexo, fecha de nacimiento,
fecha de diagnéstico, localidad de residencia y diagndstico
histolégico. Para el calculo de incidencias se consider6 el na-
mero de habitantes y su distribucién por sexo y edades en
esta comunidad, tomando como referencia el censo de Can-
tabria del afio 1999. El anélisis de los datos se realizé con los
programas informdticos Microsoft Excel y SPSS v9.0.
Resultados: La incidencia del cdncer infantil en Cantabria es
de 153,5 casos nuevos al afio por millén de habitantes meno-
res de 15 afios. El cdncer infantil predomina en nifios residen-
tes en zonas rurales, en menores de 5 afios y en los varones.
Los procesos malignos mds frecuentes fueron las leucemias
(32,6%), seguidas por los tumores del sistema nervioso central
(23,6%) y del sistema nervioso simpatico (11,2%). Comparan-
do los sexos, en los varones predominan neuroblastomas y tu-
mores del sistema nervioso central y en las mujeres, linfomas
y tumor de Wilms. Respecto a la edad en los preescolares pre-
dominan las leucemias y neuroblastomas, en los escolares las
leucemias y los tumores del sistema nervioso central y en los
adolescentes aparecen los tumores 6seos y linfomas.
Conclusiones: Las caracteristicas epidemioldgicas observa-
das en este estudio sobre el cancer infantil en la comunidad
de Cantabria no difiere en gran medida de los resultados ob-
tenidos en estudios similares realizados en otras comunida-
des de Espafia aunque llama la atencién la alta incidencia de
tumores del sistema nervioso simpético y la baja de linfomas.
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PRESENTACION CLINICA Y RETRASO DIAGNOSTICO
DE89 TUMORESMALIGNOSINFANTILES

E. Pérez Gil, S. Garcia Calatayud, M. Uyaguari Quezada

y M. San Roman Mufioz

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Antecedentes: El cdncer infantil representa la segunda cau-
sa mas frecuente de muerte en niflos mayores de un afo. Las
mejoras terapéuticas y el diagndstico precoz se relacionan
con un aumento en su supervivencia. A menudo los sintomas
y signos de presentacién clinica no sugieren el diagndstico
de céncer.

Objetivos: Conocer las caracteristicas clinicas iniciales de los
tumores malignos infantiles y su demora diagnéstica en la
Comunidad de Cantabria.

Material y métodos: Estudio retrospectivo realizado me-
diante revisiéon de las historias clinicas de 89 pacientes me-
nores de 15 anos con diagnéstico de tumor maligno en el pe-
riodo de 1995 a 2000, en el Hospital Marqués de Valdecilla.
Las variables analizadas incluyen sintomas y signos al diag-
nostico, que se clasificaron en 3 categorias: altamente suge-
rentes, sugerentes y poco sugerentes de cancer. Se recogié
también el tiempo transcurrido desde el inicio de la clinica
hasta el diagnoéstico. El analisis de los datos se realizé con los
programas informéticos Microsoft Excel y SPSS v9.0.
Resultados: De todos los datos clinicos recogidos, la fiebre-
febricula fue el signo mads frecuente (29,2%), seguido de la
astenia-anorexia (19,1%). El 76,1% de los sintomas referidos
por los pacientes son clasificados como poco sugerentes de
cancer. El dato clinico sugerente de cdncer més frecuente fue
la focalidad neurolégica (13,5%), seguido del hallazgo de una
masa no sugerente de adenopatia (10,1%). La demora diag-
nostica media fue de 9,9 semanas para el conjunto de los tu-
mores, observandose la mayor demora en los tumores del
sistema nervioso central (11,3 semanas). Se describe una re-
lacion estadistica directa entre el cardcter inespecifico de los
sintomas y signos de presentaciéon y el tiempo de demora
diagnéstica.

Conclusiones: El cdncer infantil debuta frecuentemente con
signos y sintomas inespecificos. Teniendo en cuenta, la rela-
cion estadistica descrita entre una historia clinica inicial poco
sugerente y el retraso en el diagnéstico de cancer infantil, y
que, el diagnéstico precoz mejora su prondstico, el pediatra
debe estar alerta ante sintomas frecuentes y comunes en la
practica diaria que pueden ser la forma de presentacién de
un cancer infantil.

P166

TUMORES OSEOSMALIGNOS MASFRECUENTES

EN LAINFANCIA

AF. Bajo Delgado, M. Martinez Martinez, M. Diaz Sudrez,

A. Carboné Bafieres y C. Calvo Escribano

Hospital Miguel Servet, Zaragoza.

Objetivo: Revisar la incidencia y supervivencia de los tumores
6seos malignos (TOM) mas frecuentes en la infancia, Sarcoma
de Ewing (SE) y Osteosarcoma (Os) en nuestro hospital.
Material y métodos: Estudio retrospectivo epidemioldgico,
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de los 26 pacientes afectos de TOM (Os. y SE) tratados en
nuestro hospital desde 1981-2001. Todos los pacientes fueron
tratados de acuerdo a los protocolos nacionales vigentes en
cada época. El calculo de la supervivencia global (SG) y su-
pervivencia libre de eventos (SLE), se realizo por el método
actuarial de Kaplan y Meyer.

Resultados: Incidencia de TOM: 4%. De los 17 casos de SE,
35% son nifias y 65% nifios. Edad media de presentacién: 9
afos y 6 meses (rango: 1-17 afios). Localizacién: Axial: 6 ca-
sos; extremidades inferiores (EI) 6; 3 costales; 1 craneal; 1 en
clavicula. Motivo de consulta més frecuente: tumefaccién y
dolor de 9 semanas de evolucion como media. Metéstasis al
diagnéstico: 5 casos (4 en pulmon, 1 6sea). Componente his-
tolégico: Ewing tipico: 12 casos; Tumor maligno de célula re-
donda pequeiia sugerente de Ewing: 5. SG a 5 afios 42%,
SLE: 32% de toda la serie. En los casos diagnosticados entre
1981-1990: SG: 28% y entre 1990-2001 la SG es del 77% y 58%
a los 3 y 5 afos respectivamente y una SLE de 33% a 5 afos.
De los 9 casos de Os, 25% nifias y 75% nifios. Edad media de
presentacion: 11 afios y 3 meses (rango: 6-17 afios). Locali-
zacion: Axial 1 caso; de EI: 8. Motivo de consulta més fre-
cuente: dolor e impotencia funcional con una media de 8 se-
manas de evolucién. Metéstasis al diagnéstico en 1 caso (lo-
calizacién 6sea). Componente histolégico: 5 condroblésticos,
3 osteobldsticos, en 1 no consta. Dado la escasa muestra y la
amplitud del tiempo considerado, s6lo se realiza el analisis
de SG a 5 afios, de toda la serie: 50%.

Conclusiones: Mayor incidencia de TOM en nifios, localiza-
cién predominante: EI. Clinica mds frecuente: dolor e impo-
tencia funcional de 2-3 meses de evolucién. Edad de presenta-
cion: mayor en Os (11 afios) que en SE (9 afios). La supervi-
vencia es baja, a pesar de haber mejorado en la dltima década.
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ENTEROCOLITISEN NINOSNEUTROPENICOS

C. Montero Valladares, G. Ramirez Villar, C. Marquez Vega,

C. Munoz Roman, G. Calderén Lopez, M. Anguita Quesada,
AM. Alvarez Silvan, M.S. Camacho Lovillo, A. Valladares Otero
y A. Vilaplana Lopez

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Antecedentes y objetivos: La enterocolitis neutropénica
(ECN) o tiflitis es un proceso inflamatorio que afecta a la mu-
cosa intestinal y que se desarrolla en pacientes neutropénicos
debido a quimioterapia intensiva por procesos malignos.
Nuestro objetivo ha sido valorar la relacién de esta patologfa
con distintos tipos de malignancias y tratamientos citostaticos,
asi como su presentacion clinica, tratamiento y evolucién.
Métodos: Se han revisado los nifios menores de 15 afios con
tumores sélidos y linfomas tratados en el servicio de Onco-
logia del Hospital Infantil Virgen del Rocio durante los afios
2000-2001.

Resultados: De todos los pacientes revisados hemos encon-
trado un total de 5 casos, con una edad media de 10 afos. El
diagnoéstico previo fue de linfoma en 2 casos y de tumores
solidos en 3 casos (rabdomiosarcoma, sarcoma de Ewing y
tumor germinal maligno). Los citostaticos mas usados previa-
mente al desarrollo de la enfermedad fueron vincristina y
adriamicina. La presentacién clinica mas frecuente consisti6
en afectacién del estado general, fiebre, neutropenia intensa,
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dolor y distension abdominal, vémitos y deposiciones dia-
rreicas; s6lo en 2 casos se evidencié una hemorragia digesti-
va. El traslado a UCI fue preciso en 3 de nuestros pacientes.
En las pruebas de imagen se evidenci6 un edema de la pa-
red del intestino y la presencia de ascitis. S6lo en 1 paciente
el hemocultivo fue positivo a Enterococo. En cuanto al trata-
miento, todos los pacientes precisaron reposo digestivo y nu-
tricién parenteral, asi como antibiéticos de amplio espectro,
inotrépicos, transfusién de hemoderivados, diuréticos, sero-
albimina, etc. La duracion media del cuadro fue de 20 dias
y la mortalidad fue de un 20% (1/5).

Conclusiones: La ECN tiene una alta morbimortalidad, por
tanto es muy importante la sospecha diagnéstica y la instau-
raciéon precoz del tratamiento. Se trata de una enfermedad en
la que debemos pensar como complicacién de todo pacien-
te oncolégico con fiebre neutropénica, afectacién del estado
general, dolor y distensién abdominal.
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RESTOS NEFROGENICOSEN LA ANATOMIA
PATOLOGICA DE TRES CASOS DE SOSPECHA DE
WILMS BILATERAL

A. de Andrés Gonzélez, G. Lunar Soriano, N. Martin Ramos,

M.A. Diaz, C. Lépez Vilar y L. Madero Rodriguez
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Introduccién: El nefrobastoma o tumor de Wilms es el tu-
mor renal maligno més frecuente en la infancia. Tumor em-
brionario, capaz de metastatizar a distancia, muy sensible a
radioterapia y quimioterapia, curable en un 85% de los casos.
Un 4-6% son bilaterales y sincrénicos.

Casos clinicos: Presentamos tres casos de sospecha por téc-
nicas de imagen de tumor de Wilms bilateral.

Caso 1: Nifia de 2 afios y 6 meses con fiebre y sintomas ca-
tarrales en cuya exploracion fisica se palpa masa abdominal
s6lida desde hipocondrio izquierdo hasta fosa iliaca izquier-
da. Ecograffa y TAC abdominal: masa sélida en hemiabdo-
men izquierdo dependiente del rifién y dos lesiones en rifién
derecho. Se comienza tratamiento quimioterdpico prequirtr-
gico. Tras cirugia la anatomia patolégica (AP) revela nefro-
blastoma estromal estadio II izquierdo y restos nefrogénicos
derechos. Actualmente en tratamiento quimioterapico posci-
rugia.

Caso 2: Nifio de 8 afios y 6 meses con astenia palidez y tu-
moracion en hipocondrio izquierdo a la palpaciéon. Ecografia
y TAC abdominal: sospecha de nefroblastoma bilateral. AP
tras quimioterapia: nefroblastoma estdndar izquierdo, nefro-
blastoma nodulo-epitelial con areas de células blastomatosas
perilobares.

Caso 3: Lactante de 6 meses con masa abdominal, tras ciru-
gla se confirma en AP la existencia de tumor de Wilms bila-
teral. Controles posteriores tras quimioterapia localizan dos
nuevos nédulos en rifén derecho que tras biopsia son diag-
nosticados de restos nefrogénicos.

Conclusiones: Los restos nefrogénicos son considerados le-
siones precursoras de tumor de Wilms, constituidos por pe-
quefas o microscopicas agrupaciones de células blastomato-
sas, con frecuencia multicéntricos. Ante la sospecha de tumor
de Wilms bilateral, tener presente la posibilidad de la exis-
tencia de restos nefrogénicos. Una vez confirmada esta exis-
tencia se deberdn hacer controles seriados de ambos rifiones
durante largo tiempo, ante la posibilidad de la aparicién de
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tumor de Wilms metacrémico.
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LEIOMIOSARCOMA EN PO ST-TRASPLAN TE HEPATICO.
APROPOSITO DEUN CASO

J. Fernandez Fernédndez, L. Martin Jiménez, M.C. Diaz Fernandez,
M.C. Gonzélez Martin, A. Herrero Diez y P. Garcia de Miguel
Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién: Presentamos un paciente pediatrico, postras-
plantado hepatico, en tratamiento inmunosupresor y serolo-
gia positiva para virus de Epstein-Barr (VEB), en el que se
diagnostica un leiomiosarcoma a los 3 afios del trasplante.
Caso clinico: Nina de 3 afios y 9 meses, diagnosticada al
mes y medio de vida de atresia de vias biliares extrahepati-
cas. Recibi¢ trasplante hepatico a los 6 meses de vida, si-
guiendo tratamiento inmunosupresor con ciclosporina y
prednisolona. No presenté complicaciones significativas pos-
trasplante salvo hemorragias digestivas secundarias a trom-
bosis portal. Serologfa positiva para VEB(viremia negativa
desde hacia un afio). En control ecografico abdominal, reali-
zado a los tres afios postrasplante, se observa masa entre las
asas intestinales de localizacién supravesical. La TAC y RMN
abdominal objetiva una lesiéon focal en situacién anterior al
polo inferior hepdtico. Asi mismo se evidencia otra lesion fo-
cal, de aproximadamente 1 ¢cm adyacente a la porta sin in-
vadirla. No se observan adenopatias retroperitoneales. En la
RX de térax se halla un aumento del hilio derecho e infiltra-
dos pulmonares, confirmdndose en el TAC tordcico como
imédgenes sugestivas de metastasis. Se realiza biopsia guiada
de la lesién principal, observandose en el examen ultraes-
tructural la presencia de rasgos de diferenciacion muscular li-
sa en las células tumorales. Con técnicas de PCR se obtuvo
intensa positividad frente al EBNA2 y LMP1 del VEB. El diag-
nodstico anatomopatolégico fue de Leiomiosarcoma. En la ac-
tualidad la paciente recibe tratamiento quimioterapico segtn
el protocolo de la Sociedad Espanola de Pediatria.
Discusion: 1) El leiomiosarcoma es una neoplasia mesen-
quimal maligna extremadamente rara en nifios. 2) Los casos
hallados tienen en comun el haber recibido un trasplante de
organo soélido en un periodo previo de 2 a 4 afios, trata-
miento inmunosupresor y serologia positiva para VEB. 3) Los
pacientes inmunosuprimidos presentan alto riesgo de desa-
rrollo de neoplasias. 4) La incidencia de positividad para VEB
es mayor en pacientes inmunocomprometidos. los mecanis-
mos 5) La infeccién latente por VEB, seria la responsable de
los trastornos linproliferativos que, sobre la base de inmuno-
supresién de estos pacientes, precipitarfan los mecanismos
carcinogénicos.
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