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RESUMEN

Introduccion: Los tumores malignos de cabeza y cuello incluyen varios subtipos
histologicos y el pronostico depende de su ubicacion anatomica.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y el tratamiento de pacientes pediatricos
con tumores malignos de cabeza y cuello.

Meétodos: Estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo realizado en el servicio de
Oncopediatria del Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia, desde el 1ro. de enero

de 2005 al 31 de diciembre de 2017. Se registraron variables demograficas, clinicas y
terapéuticas. Se identificaron los pacientes a partir de las bases de datos del registro
hospitalario del citado instituto. Se seleccionaron todos los pacientes con tumores de
cabeza y cuello que tuvieron diagndstico histolégico.

Resultados: Se identificaron 73 pacientes, con ligero predominio del sexo femenino
(60,3 %), con una edad media de 12 afios (rango entre 0 y 18 afios). El tipo histoldégico mas

frecuente fue el carcinoma tiroideo (35,6 %), seguido de los rabdomiosarcomas (27,3 %).
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El tratamiento mas utilizado fue la cirugia (38,3 %) seguido de la combinacion de cirugia mas
radioterapia y quimioterapia (22,0 %).

Conclusiones: ertumor maligno de cabeza y cuello mas frecuente en pacientes pediatricos

es el carcinoma tiroideo. El tratamiento de eleccion es la reseccion total, acompariado de
radioterapia y quimioterapia, dependiendo del tipo histolégico y la etapa clinica.

Palabras clave: tumores de cabeza y cuello; quimioterapia; radioterapia.

ABSTRACT

Introduction: Malignant tumors of the head and neck include several histological
subtypes and the prognosis depends on their anatomical location.

Objective: To describe the clinical characteristics and treatment of patients diagnosed
with malignant head and neck tumors.

Methods: A descriptive, longitudinal and retrospective study was carried out from
January 1, 2005 to December 31, 2017 at the Oncopediatrics service in the National
Institute of Oncology and Radiobiology, according to demographic, clinical and
therapeutic variables. Patients were identified from the databases of the hospital registry of
the above mentioned institute. All patients with head and neck tumors that had a
histological diagnosis were selected.

Results: 73 patients were identified, with a slight predominance of females (60.3%), with
a mean age of 12 years (range between 0 and 18 years). The most frequent histological
type was thyroid carcinoma (35.6%), followed by rhabdomyosarcomas (27.3%). The most
used treatment was surgery (38.3%) followed by the combination of surgery plus
radiotherapy and chemotherapy (22%).

Conclusions: Tumors of the head and neck are infrequent. The treatment of choice is total
resection, accompanied by radiotherapy and chemotherapy, depending on the histological
type and the clinical stage.
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INTRODUCCION

El cancer constituye, mundialmente, la segunda causa de mortalidad en la infancia, con
una incidencia anual de 109 nifios y adolescentes fallecidos por cada millon de habitantes
de esas edades en Inglaterra, 137 por igual tasa en los Estados Unidos de Norteamérica,
138 en Dinamarca, 141 en ltalia y 147,9 en Santiago de Cali (Colombia).!) Las
estadisticas en Cuba reflejan un promedio de 300 casos nuevos anuales de neoplasmas en
menores de 15 afios; asi, por ejemplo, en el Registro Nacional del Cancer @ se incluyeron
27 446 pacientes con diferentes tipos de tumores en 2002, mientras que en 2010
disminuyeron a 383 por cada millon de habitantes menores de 20 afios.

Los tumores malignos en la edad pediatrica son muy raros; se diagnostican en 1 por cada
333 pacientes pediatricos, con una incidencia de 1 por cada 1 000 casos nuevos
diagnosticados anualmente en los EE.UU.; de estos, solo el 5 % se encuentran en la region
anatomica de la cabeza y el cuello en Estados Unidos de América.®

La regién de cabeza y cuello es una de las areas mas complejas del cuerpo humano debido
a sus particularidades anatémicas y funcionales; en esta se originan una amplia variedad
de neoplasias malignas. La mayoria derivan de la mucosa de las vias aéreas digestivas
superiores; la cavidad oral, faringe, laringe, cavidad nasal y senos paranasales; también
pueden producirse a partir de glandulas salivales, tiroides, paratiroides, tejido blando,
hueso y piel. @ EI cancer en nifios y adolescentes es relativamente poco frecuente
comparado con los datos de incidencia en adultos, aunque la incidencia se ha ido
incrementando lentamente desde 1975. Cada afio hay registrados en los Estados Unidos
13 000 casos diagnosticados antes de los 20 afios. ) El cancer, a pesar de su relativa baja
frecuencia en la edad pediatrica, constituye la segunda causa de muertes en nifios
norteamericanos menores de 14 afios, solo superado por los accidentes. En Cuba se
notificaron en el 2014, 368 casos de todo tipo de cancer en menores de 20 afios, para una
tasa de incidencia ajustada de 143,8 x 100 000. La mortalidad en nifios de 1-4 afios se
registrd en 35 casos (tasa ajustada 0,7). En el grupo de edad de 5-14 afios, la tasa ajustada
fue de 3,5 y para el rango de 15-19 afios aumento a 4,2. ® Hay una enorme variedad de
tumores malignos que se pueden encontrar en la infancia. En esta poblacion son frecuentes
algunas neoplasias malignas, tales como los linfomas (27 %), algunos sarcomas de
hueso y tejido blando (14 %). Los de cabeza y cuello representan cerca del 12 % de la
totalidad, y son mas frecuentes en esta localizacion los carcinomas tiroideos (21 %)

y retinoblastomas (16 %). El resto consiste en tumores de las glandulas salivales y
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carcinomas nasofaringeos (1%).©®) A continuacion se describen algunos de los tumores

malignos de cabeza y cuello en la edad pediatrica:

La mayoria de los tumores de la cavidad bucal son benignos. En los adultos el
carcinoma epidermoide es el cancer mas comun de la cavidad bucal, pero es muy
infrecuente en los nifios. Los mas frecuentes en la edad pediatrica incluyen los
linfomas no Hodgkin, sarcomas del tipo rabdomiosarcomas y tumores malignos de
glandulas salivales, donde predomina el carcinoma mucoepidermoide.”

Los tumores de las glandulas salivales representan menos del 5 % de los tumores
malignos de cabeza y cuello.® La mayoria de tumores de las glandulas salivales
menores son malignos, comparado con el 25 % de tumores en las glandulas
parétidas. El tratamiento consiste en la reseccion quirdrgica seguido de
radioterapia en la mayoria de los casos.(”

El carcinoma mucoepidermoide: es el tumor maligno mas comdn de las glandulas
salivales en nifios y adolescentes. Las localizaciones més frecuentes son el paladar
blando, trigono retro molar, piso de la boca, mucosa bucal, labios y lengua. La
escision quirurgica es el tratamiento de eleccion. La radioterapia esta indicada en
las lesiones de alto grado y en casos con bordes de reseccion quirdrgica positiva
para su mejor control local y sobrevida.®

El carcinoma escamoso de laringe es muy raro en menores de 15 afos. En la
bibliografia mundial se han publicado alrededor de 72 casos.” El sitio mas comun
es la glotis.® El tratamiento del cancer laringeo infantil es dificil debido a su
naturaleza agresiva, a lo delicado de la estructura anatomica pediatrica y a factores
psicoldgicos particulares de los nifios. No existe consenso en el tratamiento por lo
cual se basa en la experiencia con adultos, y se ve influenciado por el deseo de
preservar la laringe.(-%10.11)

Los carcinomas de nasofaringe representan solo el 1 % de todos los canceres
malignos de la infancia y el tratamiento es muy dificil, necesita un enfoque
multidisciplinario para obtener resultados optimos. Hay una fuerte correlacion con
la exposicion al virus de Epstein Barr. ¢12)

El cancer de tiroides es el cancer endocrino mas frecuente en nifios y adolescentes.

Representa 3 % de todos los canceres en nifios.®*)
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e Los sarcomas son un grupo heterogéneo de canceres con mas de 50 subtipos
histolégicos. La mayoria es de tejido blando como los rabdomiosarcomas,
angiosarcomas, fibrosarcomas y se localizan predominantemente en las

extremidades.

En la base de datos de sarcomas del Memorial Sloan Kettering Centre, solo 0,5 % de todos
los pacientes ingresados con diagndstico de sarcoma lo presentaban en la region de la
cabeza y el cuello. Otros centros han registrado porcentajes de hasta 11 %. (4151617 | g
pocos estudios que se han realizado a nivel internacional de los canceres pediatricos en
cabeza y cuello muestran una incidencia mayor partir de los 10 afios de edad. En Cuba se
han publicado pocos casos de resultados de investigaciones epidemioldgicas y de
efectividad terapéutica en tumores malignos de cabeza y cuello en la poblacion pediatrica.
Por ello, se realizé el presente estudio con el objetivo de describir las caracteristicas

clinicas y el tratamiento de pacientes pediatricos con tumores malignos de cabeza y cuello.

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo. El universo estuvo
constituido por 585 pacientes con enfermedades malignas tratados en el Servicio de
Oncopediatria del INOR; y la muestra estuvo conformada por los 73 pacientes con tumor
de cabeza y cuello con diagnostico histologico. Se excluyeron los pacientes sin
diagnostico histologico, y los mayores de 18 afios.

El periodo de estudio estuvo comprendido entre el 1ro. de enero de 2005 al 31 de
diciembre de 2017. Las variables evaluadas fueron: edad, sexo, topografia, diagnostico
histoldgico y tratamiento. Para las variables estudiadas se utilizo el analisis de tablas de
contingencia mediante el test exacto de Fisher, con un intervalo de confianza de 95 %. Los
datos se procesaron en Excel y en el paquete estadistico SPSS version 21.0. El estudio se
realizd mediante revision de historias clinicas, por lo que no hubo contacto directo con
pacientes o familiares. No obstante, en su desarrollo se tuvieron en cuenta los principios
éticos para el registro y manejo de la informacion y se tomaron las precauciones
necesarias para el respeto a la confidencialidad de la informacion y su uso exclusivo en el

contexto cientifico. El trabajo fue aprobado por el comité de ética del INOR.
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RESULTADOS

Se evaluaron un total de 585 pacientes pediatricos con enfermedades malignas en el
periodo seleccionado; de ellos, 73 presentaron diagnéstico de algun tumor de cabeza y
cuello. Dentro de las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes estudiados se
encontré que solo 3,3 % pacientes estaban en el grupo de 1-3 afios y el rango de edad
mayor de 12 afios fue el mas frecuente. La edad media fue de 12 afios, con un minimo de
3 afios y un maximo de 18 afios. En cuanto a la frecuencia segun género, predomino el
sexo femenino con 44 pacientes para 60,3 %, comparado con 29 pacientes masculinos,
para 39,7 %, con una relacién varon/hembra de 1,5:1.

Respecto a la localizacion tumoral, se subdividié en varios sitios anatomicos y fue la
glandula tiroides la mas afectada, con 26 casos (35,6 %), seguida de la nasofaringe con
15 casos (20,5%) y los ganglios cervicales con 13 casos (17,8 %). Las restantes

localizaciones tuvieron una frecuencia baja (Fig.1).

Laringe

Tiroides
Nasofaringe
Parotida
Mesofaringe
Ganglios linfaticos
Seno maxilar

Fig. 1 — Distribucion de pacientes segun sitio topografico.

Segun la histologia tumoral, el carcinoma papilar como la mas frecuente, con 26 pacientes

para 35,6 %, sequido de los rabdomiosarcomas con 20 enfermos para 27,3 %. Otro tipo

histoldgico de interés fue el carcinoma indiferenciado, con 14 enfermos para un 19,1 %
(Fig. 2).
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Fig. 2 — Distribucion de pacientes segun la histologia del tumor.

El tratamiento mas utilizado fue la cirugia (38,3 %) y la combinacion de cirugia mas
radioterapia mas quimioterapia (22 %). La cirugia mas radioterapia y la cirugia mas
quimioterapia se emplearon en 17,8 y 16,4 %, respectivamente) (tabla). La aplicacién de

la modalidad terapéutica oncoespecifica mostrd dependencia estadisticamente significativa
(p= 0,006) con la etapa clinica

Tabla - Distribucion de pacientes por tipo de tratamiento segln la etapa clinica

Tratamiento Total por etapa

fh!:il:: C C+RT ' C+RT+QT C+QT QT+RT clinica
No. % | No. % No. % No. % No. % No. %
Etapal 25 67,6 8 206 0 0 [ 00 [ 4 | 108 0 0.0 37 [ 1000
Etapa II 3| 123 5 209 g | 315 6 25,0 1 41 24 1000
Etapa III 0 0.0 0 [ 00 | 6 60,0 2 20,0 2 200 10 100,0
EtapaIVv [ 0 [ 00 [ 0 00 [ 1 | 300 0 00 [ 1 500 [ 2 [ 1000
Total | 28 383 | 13 178 16 22,0 12 16,4 4 [ 55 [ 713 [ 1000

C: cirugia; RT: radioterapia; QT: quimioterapia.

DISCUSION

En los estudios revisados, los tumores malignos presentan una mayor frecuencia por
encima de los 6 afios y son extremadamente raros antes del afio de edad, lo que coincide
con los resultados de nuestra serie. Sengupta y otros en un estudio en el Este de la India,
encontraron que el mayor porcentaje (39 %) se presentd en los adolescentes por encima de
los 12 afios,*® que también concuerda con nuestra serie, con 50 %. Chadha y otros,

publicaron un estudio donde estos tumores presentaban dos picos en la frecuencia; de 3 a
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6 afios y otro de 12 a 18 afios.!® En la literatura revisada los tumores malignos de la
cabeza y cuello en la edad pediatrica presentaban una incidencia méas alta en varones que
en hembras, Adisa y otros, en estudio realizado en Nigeria encuentran una relacion de
incidencia entre masculino y femenino de 1,9:1 mientras. Pal, citado por Adisa, halla una
relacion masculino: femenino de 1,78:1 con la excepcion de carcinomas tiroideos.® En
otro estudio en Alemania, hay predominio en el sexo masculino hasta la edad de 10 afios,
donde la incidencia en el sexo femenino aumenta con la edad hasta sobrepasar la de los
varones por encima de los 12 afios. En nuestra serie hubo predominio del sexo femenino
en todos los grupos de edades, pero mas representativa por encima de los 12 afios y esto lo
atribuimos a la elevada incidencia de carcinoma tiroideo, que tiene franco predominio en
el sexo femenino por encima de los 12 afios.? En la serie estudiada que el sitio anatémico
mas afectado fue el tiroides con 35,6 % de los casos. Estos resultados son similares a
otros estudios internacionales, exceptuando la localizacion tiroidea, que normalmente
ocupa el tercer puesto luego de la nasofaringe y region orbitaria.?Y) Este dato de interés se
relaciona con el hecho de que el Gnico centro donde se realiza la aplicacién de yodo
radioactivo en Cuba es en el Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia, y todos los
pacientes diagnosticados y tratados quirdrgicamente en otros centros son remitidos a dicho
Instituto. La localizacion en la nasofaringe ocupa el segundo lugar, lo que concuerda con
algunos estudios internacionales y tal localizacion es la mas frecuente de los carcinomas
indiferenciados. Los sarcomas de tejido blando también tienen una predileccion para la
region orbitaria lo que explica esta alta incidencia en nuestro estudio.®

La distribucion por tipos histologicos de nuestra serie muestra resultados muy similares a
los estudios internacionales con la excepcion de los carcinomas tiroideos. Por ejemplo, en
un estudio de la Universidad de Texas y Vito Korteen, el Hospital de nifios de Toronto,
Canada, identifican como el tipo histolégico mas frecuente los rabdomiosarcomas, seguido
por los carcinomas del tiroides y luego los indiferenciados.*® En otro estudio segun
diferentes autores,*® los sarcomas son los mas frecuentes con 20 %, seguido por los
carcinomas indiferenciados con 15,1 %, los carcinomas de tiroides y de tipo glandula
salival se describen como no comunes. 1419

En la region de la cabeza y el cuello, los dos Unicos tratamientos que se utilizan de
caracter curativo son la cirugia o la radioterapia y en muchos casos la combinacion de los

dos para aumentar el tiempo libre de enfermedad y la supervivencia.
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A medida que la etapa en que se encuentra la enfermedad es mas avanzada se van
afiadiendo més modalidades terapéuticas que incluyen la quimioterapia 0 inmunoterapia.
Todavia faltan muchos estudios para poder mejorar la supervivencia y el tiempo libre de
enfermedad en los tratamientos actuales; y siempre con la vista a producir menos efectos
nocivos sobre el organismo.?%2Y En nuestro estudio hubo también una elevada utilizacion
de la cirugia conjuntamente con la radioterapia y esto es facil de entender, por el elevado
numero de casos de carcinoma tiroideos, donde la cirugia casi siempre esta seguida por el
uso de yodo radiactivo (131I) para el tratamiento radio-metabolico del tejido tiroideo que
no pudo ser removido totalmente por la cirugia.?>?*?Y La modalidad terapéutica
oncoespecifica que se aplica va a depender de la etapa clinica que tenga el paciente, lo
que representa un cumplimiento de las normas oncoldgicas. También se tiene en cuenta el
tipo histolégico del tumor. En las etapas clinicas tempranas normalmente se utiliza una
sola modalidad de tratamiento y esto se demuestra en la etapa | donde predominé la
cirugia como Unica modalidad o la adyuvancia con radioterapia.

En conclusion, el tumor maligno de cabeza y cuello més frecuente en pacientes pediatricos
es el carcinoma tiroideo. El tratamiento de eleccion es la reseccion total, acompariado de

radioterapia y quimioterapia, dependiendo del tipo histolégico y la etapa clinica.
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