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ONCOLOGIA PEDIATRICA

P578

ABDOMEN AGUDO: FORMA POCO FRECUENTE DE
PRESENTACION DE LINFOMA

P.M. Santos Rodriguez, J.L. Otero Diez, I. Riafio Galan, B. Lastra
Areces y P. Fernandez Gonzalez

Hospital Carmen y Severo Ochoa, Cangas del Narcea.

Introduccion: El linfoma es la tercera forma de cdncer mas
frecuente en nifios. Un 31% de los linfomas no hodgkinianos
se presentan primariamente en abdomen, y suelen localizar-
se en la regién ileocecal.

Caso clinico: Varén de 8 afos, que acude a urgencias por
dolor abdominal tipo célico de diez dias de evolucién, al
que en los dos tdltimos dias se le habia asociado diarrea y fe-
bricula. Proceso catarral de vias altas, los dias previos. Ante-
cedentes familiares y personales sin interés. Exploracién fi-
sica: buen estado general, afebril, no lesiones cutdneas ni
adenopatias, destacando solamente el abdomen moderada-
mente distendido y timpanizado, doloroso a la palpacion
profunda en hipogastrio y FII, donde presenta sensacién de
masa dolorosa. No hay defensa ni contractura abdominal. En
el tacto rectal se aprecia masa anterior extraluminal, dura y
no dolorosa que estrecha la ampolla rectal. Exdmenes com-
plementarios: Hemograma discreta anemia microcitica e hi-
pocrémica; Bioquimica normal. Radiografia de térax: sin ha-
llazgos. Radiografia de abdomen: Distensién en asas de in-
testino delgado. Ecografia Abdominal: Liquido libre
intraperitoneal con distribucién predominante en flanco
dcho, ciego edematoso y rodeado de liquido. Ante la sos-
pecha de absceso pélvico de posible origen apendicular, se
realiza cirugfa urgente. Tras laparotomia media infraumbili-
cal, aparece gran cantidad de liquido ascitico claro, y gran
n° de tumoraciones fundamentalmente retroperitoneales,
que infiltran los mesos e improntan en intestino y peritoneo
parietal. Biopsia intraoperatoria: tumor maligno de células
redondas. TAC tordcico y abdomino-pélvico postoperatorio:
derrame pleural bilateral mas intenso en lado dcho, sin ade-
nopatfas mediastinicas. Discreta lobulacién anterior en lébu-
lo hepatico izquierdo, con parénquima hepadtico restante
normal. Con la sospecha de carcinomatosis por tumor ma-
ligno de células redondas, es trasladado al centro de refe-
rencia. Sin confirmacién anatomopatolégica definitiva, se
diagnostica como Linfoma Linfoblastico “Burkitt like”, con
participacién abdominal y derrame pleural bilateral, sin afec-
taciéon de lcr ni médula 6sea (estadio III de Murphi). Dada
la progresién del tumor se inicia tratamiento con esteroides
durante 72 horas, y posteriormente protocolo PATTE. Se
constata la remisién completa.

Comentario: Los tumores malignos son causa poco fre-
cuente de abdomen agudo en la infancia, y pueden simular
otro tipo de patologias mds habituales como apendicitis, in-
vaginacién o adenitis mesentérica.
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P579

SINDROME DEL NEVUS EPIDERMICO ASOCIADO A
RABDOMIOSARCOMA DE PROSTATA: CASO CLINICO
P. Tejado Merino, J.J. Casan Plaza, G. Garcia Matas, F. Vela Casas,
J. Sénchez Calero y J. Gonzalez-Hachero

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Introduccion: El sindrome del nevus epidérmico (SNE) es
un cuadro cutdneo poco frecuente caracterizado por la pre-
sencia de uno o varios tipos de nevus epidérmicos (Nevus
epidérmicos verrugosos, nevus sebdceos, comedonevus) de
localizacién miltiple, pudiendo asociar otras manifestaciones
cutdneas, asi como alteraciones oculares, dseas y del sistema
nervioso. En ocasiones, se asocia a neoplasias malignas sis-
témicas en nifos y adultos jovenes.

Caso clinico: Varén de 4 afios que consulta por disuria con
retencién urinaria de varios dias de evolucion. Antecedentes
personales: Controlado desde el nacimiento por la presencia
de muiltiples nevus sebéceos. Exploracién clinica: Buen esta-
do general, presentando multiples nevus sebdceos en cuero
cabelludo, cara y espalda, y multiples nevus melanociticos de
pequeno tamafio en hemicuerpo superior izquierdo que, en
el tronco, asientan sobre una macula café con leche; en con-
juntiva se observan 2 neoformaciones hipercrémicas de 1 mm
de didmetro. A nivel supraptibico se palpa una masa de con-
sistencia dura y bien delimitada de 5 cm de didmetro, no do-
lorosa. El resto de la exploracién es normal. Pruebas comple-
mentarias: Hemograma, bioquimica y coagulacién normales;
VSG: 31 mm en la 1* hora; LDH: 736 U/L; sedimento urinario:
10-15 hematies por campo; ecografia abdominal: tumoracion
solida bien definida infravesical; RNM: masa pélvica entre ve-
jiga y recto de probable origen prostitico que no infiltra 6r-
ganos adyacentes; estudio de médula 6sea, gammagrafia
6sea, TAC de térax y marcadores tumorales normales. Biopsia
de cilindro tumoral: Rabdomiosarcoma embrionario de origen
prostatico. Con este diagndstico se inici6 tratamiento segun el
protocolo MMTI-95 modificado para rabdomiosarcoma de la
Sociedad Espafiola de Oncologia Pediatrica.

Conclusiéon: Presentamos un caso de SNE asociado a una
neoplasia maligna sistémica en un nifio. Aunque no hemos
encontrado ninguna referencia respecto a la asociacién entre
SNE y rabdomiosarcoma de préstata, la asociacién de este
sindrome a neoplasias malignas en nifios y jévenes, en nu-
merosas ocasiones de localizacién urogenital, nos hace pen-
sar que esta asociacién se trata de algo mas que de una coin-
cidencia.

P580

TUMORES GERMINALES: NUESTRA CASUISTICA
ME. Rojas Gracia, A. Herrero Hernandez, M.J. Ortega-Acosta,
T. Acha Garcia, A. Jurado Ortiz y T.J. Martinez Aran

Hospital Materno Infantil, Mélaga.

Material y método: Estudio retrospectivo de todos los casos
de nifios diagnosticados y tratados de tumores germinales en
el servicio de oncologia pedidtrica desde el afio 1981 hasta
enero del 2002.

Resultados: Total de 48 casos, con edad media de 4,7 anos.
Menores de 4 meses el 20,8%, siendo el 100% teratomas,
predominantemente sacrocoxigeo. Desde los 4 meses a los
5 anos el 37,5%, siendo la localizacion mas frecuente el tes-
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ticulo, y una histologia predominante de teratoma o tumor
del seno endodérmico. Mayores de 5 anos el 41,6%, siendo
la localizacién maés frecuente el ovario, y una histologia pre-
dominante de teratoma. Hay un predominio femenino
(64,6%), con relacién varén/mujerl/1,8. Localizacién: ova-
rio 43,7%, testiculo 18,7%, sacrocoxigeo 18,7%, abdomen
6,2%, cerebral 6,2%, mediastino 4,1%, cabeza y cuello 2%.
La forma de presentacion clinica mas frecuente de la locali-
zacién ovdrica fue el dolor abdominal, seguido de masa. El
100% de los tumores testiculares y sacrocoxigeos se pre-
sentaron como masa. Anatomia patolégica: teratomas
66,6%, tumor del seno endodérmico 14,5%, tumor de célu-
las germinales mixto 12,5%, germinoma 4,2%, coriocarcino-
ma 2,1%. Estadiaje: 1 72,9%, II 4,2%, III 16,6%, IV 6,3%. Tra-
tamiento: Cirugfa en 47/48 casos: reseccion completa (42)
89,3%, parcial (3) 6,3%, biopsia (2) 4,2%. Quimioterapia en
14 /48, 12 en el tratamiento inicial, 5 en el tratamiento de re-
cidivas. Radioterapia en un caso (germinoma cerebral). El
tiempo medio de seguimiento es de 7,3 afios. Se detectaron
7 recidivas, 71,4% en tumores extragonadales. Se produje-
ron 3 fallecimientos ( teratoma cerebral inmaduro E III, co-
riocarcinoma E IV, tumor mixto sacrocoxigeo E III). Se per-
dieron en su seguimiento 2 pacientes. La supervivencia glo-
bal es del 93,4% (43 /46) y la supervivencia libre de eventos
del 89,13% (41/46).

Conclusiones: Los tumores de células germinales mas fre-
cuentes en nuestra serie han sido los teratomas maduros, de
localizacién predominantemente ovarico, estadio I. En un
90% de los casos se realizé reseccién quirtirgica completa. La
supervivencia libre de eventos es del 88,8% con un tiempo
medio de seguimiento de 7,3 afios. La localizacién extrago-
nadal determina un peor prondstico.

P581

SINDROME DE POLAND Y CARCINOMA
NASO-FARINGEO

A. Remesal Escalero, D. Fernandez-Alvarez, L. San Feliciano
Martin, M. Muriel, J.A. Martin Garcia y G. Mateos Pérez

Hospital Clinico Universitario, Salamanca.

El sindrome de Poland es una anomalia congénita que pre-
senta de forma variable aplasia de la cabeza del esternén, del
miusculo pectoral mayor, hipoplasia de extremidad superior
homolateral y aplasia del II, III, IV y V dedo. Aunque es un
proceso relativamente conocido, pocas publicaciones lo rela-
cionan con patologia tumoral.

Presentamos un caso con aplasia del pectoral, hipoplasia ma-
milar ipsilateral y carcinoma nasofaringeo.

Caso clinico: Se trata de un paciente de 13 afios con histo-
ria de mes y medio de evoluciéon consistente en otalgia, ade-
nopatia laterocervical derecha, hipoacusia; odinofagia y fie-
bre. En la exploracion ademds se objetiva térax asimétrico
con ausencia de pectoral mayor derecho e hipoplasia mami-
la derecha; protrusién mitad derecha del velo del paladar y
pared lateral derecha de orofaringe. Por persistencia de ade-
nopatia a pesar del tratamiento antibidtico se realiza PAAF de
la misma que informan de carcinoma indiferenciado. Se rea-
liza estudio de imagen mediante TAC y RMN cervico-craneal
y tordcico: masa en cavum que impronta y distorsiona su pa-
red con obstrucciéon parcial de la via aérea que se extiende
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hacia base de craneo; adenopatias bilaterales en cadenas pre-
vascular y cervical posterior. Se detectan Ac para VEB +, IgG
e IgM. Otros marcadores tumorales negativos. Recibe qui-
mioterapia y radioterapia con remisién completa a su finali-
zacion, actualmente al afio del diagndstico esta libre de en-
fermedad.

Comentarios: Destacamos el interés de este sindrome y la
asociacién con procesos malignos hematolégicos o tumores
solidos descritos recientemente en la literatura. Se sugiere
que la mayor incidencia de enfermedades malignas forma
parte de la anomalia genética subyacente. Carcinoma nasofa-
ringeo es raro en nifios y se presentan con metéstasis gan-
glionares frecuentes (60-90%) mostrando supervivencia libre
de evento a los 5 afios de 37-60% segun estadio. Carcinoma
nasofaringeo se asocia a infeccién por VEB y sindrome de
Poland, circunstancias poco frecuentes que se dan en nues-
tro paciente.

P582

ESCLEROSIS TUBEROSA Y CARCINOMA RENAL

EN LA INFANCIA

J.L. Gémez Llorente, M.A. Vazquez Lopez, F. Lendinez Molinos,
M. Leyva Carmona, F.J. Aguirre Rodriguez, M.R. Jiménez Liria,
M.A. Llamas Guisado, J. Momblan de Cabo y J. Lopez Munoz

Hospital Torrecardenas, Almeria.

Introduccion: La esclerosis tuberosa (ET) es un trastorno
neurocutdneo con afectacién multisistémica y trasmitido ge-
néticamente. La afectacion renal aparece en mds del 50% de
los casos, siendo caracteristicos los angiomiolipomas y quis-
tes renales. El carcinoma renal (CR) es raro en la infancia y
su presencia en ninos con ET es igualmente excepcional.
Presentamos el caso de una nifia con ET y CR y se discute
la problemdtica diagnéstica y el adecuado proceder tera-
péutico.

Caso clinico: Paciente de 10 afios portadora de esclerosis
tuberosa que ingresé para estudio de tumoracién renal iz-
quierda detectada en control ecografico realizado para
diagnoéstico de patologia apendicular en el curso de episo-
dio abdominal agudo. La paciente fue diagnosticada de ET
a la edad de 5 meses y en la actualidad presenta retraso
psicomotor y estigmas en piel y SNC propios de la enfer-
medad de base. El estudio radiolégico abdominal realizado
durante el proceso apendicular agudo (ecografia y TAC)
mostr6 la existencia de una lesién sélida de 2x3 cm locali-
zada en polo superior de rifién izquierdo. El estudio de ex-
tensiéon que incluyé TAC tordcico y gammagrafia ¢ésea no
mostré anormalidades. Tras laparotomia se realiza nefrec-
tomifa parcial izquierda con exéresis completa de la tumo-
racién, siendo el diagnéstico anatomopatolégico compati-
ble con Carcinoma Renal (Estadio 1). El estudio radiol6gi-
co (RNM abdominal) realizado a los 3 meses de la cirugia
ha evidenciado una lesién de 1 c¢m localizada en polo su-
perior de riiién contralateral, con caracteristicas de sefial
propias de angiomiolipoma que requerird seguimiento es-
trecho, valorando su crecimiento y la necesidad de estudio
anatomopatoldgico.

Comentarios: Importancia de realizar un screening radiol6-
gico abdominal seriado en nifios con ET para la deteccion
precoz de lesiones renales. Radiol6gicamente el CR puede
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presentar problemas de D/D con otras lesiones benignas pro-
pias de la ET como son los angiomiolipomas. La actitud te-
rapéutica quirtrgica recomendada para el CR en la ET debe
ser conservadora dada la posibilidad de presentar lesiones
multiples y/o bilaterales que conlleven el sacrificio de mayor
cantidad de parenquima renal.

P583 ,

CRISIS HIPERTENSIVA COMO CLINICA INICIAL

DEL NEUROBLASTOMA

C. Munoz Romédn, G. Ramirez Villar, C. Marquez Vega,

C. Montero Valladares, G. Calderén Lopez, M.L. Anguita Quesada,
E. Quiroga Cantero, A. Vilaplana Lopez, A. Valladares Otero

y AM. Alvarez Silvan

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccion: El neuroblastoma es en nuestro medio el tu-
mor sélido extracraneal mas frecuente en la infancia. Tiene
un origen neural y puede desarrollarse en cualquier localiza-
cion del sistema nervioso simpético, siendo la mds frecuente
a nivel abdominal (glandula suprarrenal, ganglios paraespi-
nales). Pocos tumores tienen una sintomatologia tan poli-
morfa como el neuroblastoma debido a la variedad de loca-
lizaciones, a su diseminacion precoz y a la posibilidad de
producir sindrome paraneoplasico.

Presentamos el caso de una nifia de 14 meses a la que du-
rante el estudio por hipertensién arterial se le detecta masa
suprarrenal derecha confirméndose el diagndstico de neuro-
blastoma tras laparotomia.

Caso clinico: Nifia de 14 meses que ingresa para estudio de
hipertension arterial detectada en el curso de una gastroen-
teritis.Durante el ingreso sufre crisis hipertensiva (TAS 200
mmHg) con hemiparesia izquierda y desviacion de la cabeza
a la derecha, precisando ingreso en UCI donde se estabiliza
tras instaurar tratamiento anticoagulante y antihipertensivo.
Se realiza RMN cerebral presentando lesiones de isquemia en
el territorio de la arteria cerebral media izquierda. En TAC ab-
dominal se descubre masa suprarrenal derecha de unos 3 cm
con desplazamiento caudal del rifién derecho y en la arte-
riografia renal se observa una obstruccién completa del flujo
de la arteria renal derecha, obteniéndose imdgenes de vas-
cularizacién y renograma tras avanzar el catéter mas alla del
punto obstructivo.

La sospecha de neuroblastoma se confirma tras extirpacion
de la tumoracién y estudio histolégico de la misma. Al mis-
mo tiempo se realiza estudio de hipercoagulabilidad ante la
sospecha de trombosis de la arteria renal como causa de la
hipertension (estudio de coagulacién, proteina C, proteina S,
antitrombina III, anticuerpos antifosfolipido) que se encon-
traban dentro de los limites de la normalidad.
Comentarios: La hipertensién arterial es una de las mani-
festaciones clinicas del neuroblastoma por elevacién de cate-
colaminas. En nuestro caso, la hipertension arterial y la crisis
hipertensiva detectada tiene un origen renovascular que ini-
cialmente obligé a realizar un diagndstico diferencial entre
obstruccion arterial intrinseca por trombosis y una posible si-
tuacion de hipercoagulabilidad, malformacién renal asociada
a neuroblastoma o una obstrucciéon arterial extrinseca por
elongacion o compresién de la arteria renal en relacién con
la tumoracién suprarrenal.
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P584

HEPATOMEGALIA ASINTOMATICA DE ETIOLOGIA
INFRECUENTE

R.A. Montesdeoca Melidn, R. Perera Soler, J.L. Aparicio Sdnchez,
M.T. Herrdiz Culebras y R. Lopez Almaraz

Hospital Universitario de Canarias, La Laguna.

Introduccion: La hepatomegalia constituye un hallazgo ex-
ploratorio relativamente frecuente en la edad pedidtrica, re-
presentando la expresion clinica de una patologia casi siem-
pre benigna. Si bien las neoformaciones malignas hepaticas
en nifios son muy infrecuentes en nuestro medio, hay que te-
nerlas en cuenta ante la palpacién de una hepatomegalia
asintomatica.

Caso clinico: Paciente varén de 16 meses de edad sin ante-
cedentes personales de interés que presenta fiebre (hasta 39
°C) y pérdida de apetito de tres dias de evolucién. En la ex-
ploracién fisica destaca la presencia de una hepatomegalia
dura, de tres centimetros por debajo del reborde costal, no
dolorosa sin otros hallazgos de interés.

En los exdmenes complementarios practicados se observa:
hemograma y perfil bioquimico normal con LDH de 3.292
U/L y alfa-fetoproteina de 39.576 ng/ml. En la ecografia ab-
dominal presenta una masa en l6bulo hepético derecho de 7
x 6,4 cm que desplaza la vesicula biliar, con 4reas hipoecoi-
cas (compatibles con necrosis) y sin compromiso vascular.
TAC toraco-abdomino-pélvico: masa heterogénea con éreas
hipodensas en su interior, en probable relacién con necrosis
y calcificaciones puntiformes sin que se observan adenopati-
as. RMN hepética con contraste en la que se observa volu-
minosa tumoracién hepdtica, esférica, bien delimitada res-
pecto al parénquima de 6 x 6 cm, sin signos de trombosis
portal. Gammagraffa 6sea negativa. Con los datos obtenidos
se llega al diagndstico de Hepatoblastoma (estadio Ila pre-
quirtrgico), instaurdndose quimioterapia segin protocolo
SIOPEL-1.

Conclusiéon: Ante toda hepatomegalia asintomadtica se debe
incluir en el diagndstico diferencial a los procesos tumorales
atn siendo infrecuentes en la edad pedidtrica, y realizar de
entrada una ecografia abdominal.

P585

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS:
CASUISTICA EN NUESTRO CENTRO

M.IL Lull Ferretjans, R. Amo Rodriguez, N. Nieto del Rincén,

M. Guibelalde del Castillo, .M. Roman Pifiana, M. Herrera Savall
y J. Mulet Ferragut

Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca.

Antecedentes: La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL) es una enfermedad producida por infiltracién en uno
o mas 6rganos de células de Langerhans patolégicas.
Objetivos: 1) Revisar la clinica al diagndstico de nuestros pa-
cientes. 2) Estudiar su tratamiento y evolucién. 3) Valorar el
enfoque diagnéstico y terapéutico realizado por las distintas
especialidades.

Métodos: Revision de las historias clinicas de los pacientes
pediatricos (hasta 14 anos), diagnosticados de HCL entre ene-
ro 1988 y diciembre 2001.

Resultados: En los 14 afios revisados se diagnosticaron 13
casos de HCL, todos varones. Su edad media fue de 3 afios
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(rango de 10 dfas-14 afios).Cuatro de ellos fueron menores
de 2 afios. La clinica al diagnéstico fue: asintomaéticos en 2,
tumoracién partes blandas en 5, dolor en 3, disfagia en 1, dis-
nea y exantema en 1, otorrea y exantema en 1. La enferme-
dad fue localizada en 9 (6sea en 8, adenopatias en 1) y mul-
tisistémica en 4 (1°: 2 huesos; 2°: multiples lesiones ¢seas y
adenopatias; 3°: piel y pulmoén; 4°: piel y oido). La localiza-
cion 6sea mds frecuente fue el craneo (6 casos). La enferme-
dad localizada se traté con cirugia en 3 casos, infiltraciéon de
corticoides en 2 y tratamiento conservador en 4.Los pacien-
tes con enfermedad multisistémica (EM), recibieron quimio-
terapia (corticoides, Vinblastina, VP, ciclofosfamida, metotre-
xate). Tras el tratamiento inicial alcanzaron la remisién 12 pa-
cientes, de los que 5 recidivaron (2 de ellos con EM al
diagnéstico). Estos se trataron con quimioterapia 3, infiltra-
cion de corticoides 1, cirugia 1 y no se trataron 2, consi-
guiendo todos remision completa. El paciente refractario al
tratamiento inicial, recibié6 quimioterapia en las recaidas y fa-
lleci6 por progresion (afectaciéon multiorgdnica). De los 4 ni-
fios menores de 2 afnos, 3 han presentado recidivas y 2 afec-
tacion EM con disfuncion orgénica. Las diferentes especiali-
dades pediétricas realizaron diferentes pruebas diagnésticas,
pero el tratamiento empleado fue similar.

Conclusiones: 1) Predominio sexo masculino 2) El hueso es
el 6rgano més afectado 3) Las formas localizadas presentan
evolucion favorable 4) Los pacientes menores de 2 afios han
presentado formas mads severas y con mads recidivas. 5) Un
protocolo comtn facilitaria el manejo y seguimiento de los
pacientes.

P586

MIOSITIS OSIFICANTE DE PRESENTACION ATIPICA
A. Gonzélez Calvar, N. Nieto del Rincén, M. Guibelalde

del Castillo, M. Herrera Savall y J.I. Bregante Ucedo

Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca.

Presentacién y objetivos: La miositis osificante es una en-
tidad clinica poco frecuente que hay que tener presente den-
tro del diagnéstico diferencial de las masas de partes blandas.
Presentamos como ejemplo el siguiente caso clinico.

Caso clinico: Nifla de 12 afios de edad, que consulta por
masa en region pectoral derecha, dolorosa a la palpaciéon y a
la movilizacién del hombro ipsilateral, de 3 semanas de evo-
lucién, que ha aumentado de tamafio la dltima semana. No
refiere traumatismos previos. Jugadora de baloncesto. No
asocia sindrome constitucional, dificultad respiratoria, ni al-
teraciones digestivas. No antecedentes patolégicos de interés.
Antecedentes familiares: hermano de 8 afios intervenido por
atresia esofdgica, abuelo materno fallecido por carcinoma de
prostata.

Exploracién fisica: Buen estado general y nutricional, no
lesiones cutdneas ni adenopatias. Masa de 3*4 cm de didme-
tro en region pectoral derecha, de consistencia dura, mal de-
limitada del tejido circundante, fija a planos profundos y do-
lorosa a la palpacién, con piel que recubre la lesion sin sig-
nos inflamatorios. Resto de exploracién por aparatos y
sistemas normal.

Pruebas complementarias: Hemograma, bioquimica y coa-
gulacién normales. Radiograffa de térax normal. Resonancia
tordcica: masa s6lida dentro del pectoral mayor derecho,
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bien delimitada. Tomografia tordcica: masa dentro del pecto-
ral mayor derecho, con calcificacién en la periferia y agran-
damiento difuso del musculo. Ecograffa abdomen: normal.
Gammagraffa ¢sea: normal.

Actitud diagnéstica y terapéutica: Se decidié realizar resec-
cién de la lesién con mérgenes amplios y estudio anatomopa-
tolégico de la misma, que demostré la existencia de un com-
ponente fusocelular de apariencia fibroblastica-miofibrobldsti-
ca, zonas de material osteoide en el centro y metaplasia ¢sea
madura en la periferia, compatible con miositis osificante.
Comentarios: 1) La busqueda de antecedentes traumadticos,
puede ayudar a sospechar esta entidad, dentro de otras enti-
dades de masas de partes blandas. 2) La demostracién de la
lesién radiolégica tipica, con calcificacion periférica, fue po-
sible gracias a la tomografia, mientras que la resonancia no
ayudé para ello.
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MEDULOBLA’STOMA EN LA EDAD PEDIATRICA:
PRESENTACION DE UNA CASUISTICA

M.O. Blanco Barca, M. Lépez Rivas, A. Urisarri-Ruiz de Cortazar,
A. Alonso Martin, M. Gelabert Gonzalez, M.C. Porto Vazquez

y J.M. Couselo Séanchez

Hospital Clinico Universitario - Complejo Hospitalario Universitario de
Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

Objetivo: Evaluar aspectos epidemiolégicos, clinicos, resul-
tados terapéuticos y complicaciones de nifios afectos de me-
duloblastoma (MB).

Metodologia y resultados: Estudio retrospectivo en pacien-
tes diagnosticados y tratados por MB en un hospital desde
1977 hasta la actualidad:

Nifios Supetv

Variables estudiadas N° absoluto % (n) %

Pacientes 15 100
Signos /Sintomas al diagndstico
Cefalea y vomitos /Alteraciones motoras 12/11 80/73
Nistagmus, estrabismo, temblor, Romberg (+) 4 27
Exploraciones complementarias
Hidrocefalia/Edema de papila 11/10 73 /67
Estadio (Chang para MB de fosa posterior)
T1/T2/T3a/T3b /T4 1/1/7 /472 7/7 /46 /26 /14
Tratamiento realizado
Cirugfa total + Qt + Rt + Qt 1 6,6 1 100
Cirugfa subtotal /parcial + Qt +Rt +Qt 5 33,3 2 40
Cirugfa subtotal /parcial + Rt +Qt 5 33,3 1 20
Cirugfa subtotal /parcial + “otros” 4 26,7 3 75
Evolucion
Supervivencia libre de enfermedad (SLE) 7 46,7
SLE diagnosticados entre 1977-90/1991-2002 3 vs 4 37 vs 57
Complicaciones agudas post-cirugia 8 53
Secuelas a largo plazo 7 46,6

Qt = quimioterapia. Rt = radioterapia. Super = supervivencia

Conclusiones: a) La supervivencia de la muestra estudiada
a los 9 anos es del 46,7%, superponible a lo referido por la
bibliografia. b) Los pacientes diagnosticados entre los afios
1991-2002 tienen una supervivencia mayor que los diagnos-
ticados entre 1977-90 (57,5 vs 37,1%). ¢) Un porcentaje alto
de nifios presentaron complicaciones agudas post-cirugia
(53%) y secuelas a largo plazo (46,6%).
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INFILTRACION PAROTIDEA COMO PRIMERA
MANIFESTACION DE LEUCEMIA LINFOBLASTICA
AGUDATIPOT

G. Dominguez Ortega, A. Pérez Martinez, M.C. Martinez Martin
y L Madero Lépez

Hospital del Nifo Jests, Madrid.

Introduccion: La LLA es la neoplasia mds comun en la in-
fancia, representando una cuarta parte de los canceres en
edad pediatrica. El pico de incidencia es entre los 3 a 5 afios.
La LLA tipo T supone el 13-15% de todas las LLA. Presenta-
mos un caso atfpico de LLA tipo T cuya manifestacion inicial
fue infiltracién de glandulas parétidas.

Caso clinico: Nifio de 3 afios y medio que consulta por in-
flamacién parotidea de 10 dias de evolucién. Diagnosticado
de parotiditis inicia tratamiento con antiinflamatorios, con
aumento progresivo de la consistencia y tamafio parotideo.
En la exploracién se objetiva hipertrofia parotidea con con-
sistencia lefiosa, hepatomegalia y renomegalia. Se realiza
andlisis de sangre: Hb: 10,7 g/dl; leucocitos: 243.000 /microli-
tro (96% blastos); plaquetas 103.000/mm?. Bioquimica: nor-
mal salvo LDH: 7584 /L, 4cido trico: 8,8 mg/dl. Se inicia tra-
tamiento profildctico de lisis tumoral. Serologias para hepati-
tis viral, varicela, VIH y prueba de la tuberculina: negativas.
Aspirado de médula 6sea: medulograma: LLA tipo 12, cito-
quimica: peroxidasa negativa, citrometria de flujo: CD1a 27%,
inmunofenotipo: estirpe T, subtipo pre-T-intermedia, citoge-
nética: 46 XY, traslocacién (7:14) (p13;ql1) y estudios mo-
leculares: reordenamiento TcRy positivo. Rx térax: sin altera-
ciones. Puncién lumbar: negativa para malignidad. Hemocul-
tivo, urocultivo: estériles. Ecografia abdominal: rifiones
aumentados de tamano de forma homogénea, higado y bazo
normales. Con el diagnéstico de LLA tipo T, se inicia trata-
miento segtin el protocolo BEM 95. Al dia +8 presenta 178
blastos en sangre periférica. Alcanza remisién completa me-
dular en el dia +33. Actualmente se encuentra en rama de te-
rapia MR-2 del protocolo MCA del BFM 95.

Comentarios: La parotiditis es una patologia banal pero que
puede enmascarar cuadros mds graves que precisen trata-
mientos agresivos y precoces. El diagndstico y el tratamiento
precoces mejoran el prondstico de la LLA tipo T, por lo que
debe incluirse en el diagndstico diferencial de la hipertrofia
parotidea.
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ASTROCITOMA DE BAJO GRADO DE MALIGNIDAD:
CASUISTICA DE 20 ANOS

A. Urisarri-Ruiz de Cortidzar, M. Lopez Rivas, M.O. Blanco Barca,
A. Alvarez Moreno, L. Cascallar Canedo, J. Fernandez Villa

y J.M. Couselo Sénchez

Hospital Clinico Universitario - Complejo Hospitalario Universitario
de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

Objetivo: Evaluar epidemiologia, clinica, tratamiento, evolu-
cién y complicaciones en nifos diagnosticados de astrocito-
mas de bajo grado de malignidad (ABGM).

Metodologia: Estudio retrospectivo de niflos con ABGM en
un centro hospitalario desde el afio 1982 hasta 2002, valo-
rando: edad, sexo, clinico de presentacién, localizacién, tra-
tamiento realizado, evolucién y complicaciones.
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Resultados:
Nifios Superv
Variables estudiadas (n) % (n) %
Pacientes 24 100
Signos /Sintomas al diagnéstico
Manifestaciones de hipertension intracraneal 8 33,3
Manifestaciones cerebelosas 6 25
Crisis convulsivas 3 12,5
Localizacién
Supratentorial 6 25 5 83
Infratentorial 18 75 15 833
Tratamiento realizado
Cirugfa total /subtotal 12 50 12 100
Cirugfa subtotal /parcial + RT 6 +RT y QT 8 33,4 6 75
Biopsia + QT y/o RT 4 16,7 2 50
Evolucién
Supervivencia sin progresion del tumor 18 75
Sobreviven con progresion del tumor 2 8,3
Complicaciones agudas poscirugia 8 33,3
Secuelas a largo plazo 11 55
RT = radioterapia. QT = quimioterapia

Conclusiones: 1) La supervivencia global de la serie estu-
diada (83,3%) y la supervivencia sin progresion de enferme-
dad (75%) es similar a la descrita en la bibliografia. 2) El gra-
do de reseccién tumoral en esta serie ha sido el factor mas
determinante en la supervivencia. 3) Una tercera parte de los
pacientes presentaron complicaciones posquirtrgicas y la mi-
tad secuelas a largo plazo.
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