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RESUMEN

Introduccion: los tumores de células pequefias, redondas y azules son neoplasias altamente malignas que abarcan una amplia
variedad histoldgica y por consiguiente una presentacion clinica heterogénea en dependencia del tipo y de la localizacién de la
masa tumoral, por lo que suponen un reto diagndstico para clinicos y patélogos. Objetivo: caracterizar los pacientes pediatricos
diagnosticados con tumores de células pequefas, redondas y azules. Métodos: se realizé un estudio observacional, descriptivo,
de corte transversal con pacientes pediatricos diagnosticados con tumores de células pequefias, redondas y azules en el
Hospital Pediatrico Provincial de Holguin "Octavio de la Concepcion de la Pedraja™, en el periodo de enero de 2018 a octubre de
2020. Se trabajé con un universo de 27 pacientes; no se selecciond muestra. Se empled estadistica descriptiva. Resultados: el
tipo histoldgico mas frecuente fue el tumor de Wilms con 7 pacientes. Los pacientes de 1-4 afios fueron més vulnerables (29,6
%) y el sexo ligeramente mas afectado fue el masculino (55,6 %). Las masas palpables constituyeron el principal motivo de
consulta. De los 17 estudios inmunohistoquimicos realizados el 70,6 % coincidié con el diagnostico histolégico. Conclusiones:
la heterogeneidad clinica y anatomopatolégica de los tumores de células pequefias, redondas y azules conlleva a un reto
diagndstico. El tumor de Wilms fue la variante que predominé por lo que la masa palpable fue el motivo de consulta mas
frecuente y el sistema renal el mas afectado. El examen histopatolégico de rutina con hematoxilina y eosina es un método

diagndstico confiable.
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n tumor es una masa de tejido anormal con

un crecimiento practicamente auténomo que

excede y esta descoordinado con el de los

tejidos normales. En contraste con las proliferaciones

no neopldsicas su crecimiento persiste después

del cese de los estimulos que desencadenaron el
cambio'.

En la actualidad se diagnostican en el mundo mas

de diez millones de casos nuevos de cancer al afio y

mas de seis millones de personas fallecen cada afio

por este mal, por lo que constituye la primera causa de

mortalidad no traumatica en la infancia 23#. El cancer

en edades pediatricas representa menos del uno por

ciento del total de las enfermedades, sin embargo,

el impacto social por la trascendencia humana que

traduce el diagndstico de cancer en un infante lo
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ubica dentro de las principales preocupaciones de
las ciencias médicas?.

De acuerdo con la Organizacién Panamericana
de Salud (OPS): “la mayoria de los casos de cancer
infantil (65 %) se producen en América Latina y el
Caribe donde se diagnostican 17 500 nuevos casos
cada aflo y se registran mas de 8 000 muertes a
causa de esta enfermedad".

Segln datos del Anuario Estadistico, en Cuba
constituyd la cuarta causa de muerte en pacientes
de 1 a 4 afios de edad, representando el 8,1 % de 173
defunciones en este rango etario. En contraste, fue
la primera causa de muerte en pacientes entre 5y
14 afos, simbolizando el 25,3 % de 241 fallecidos,
mientras que en el rango de 10 a 19 afios represento el
20,1 % de los 398 fallecidos, siendo por ello la segunda
causa de muerte con un total de 80 decesos®.

Entre los tipos mas comunes se encuentran las
leucemias, los tumores del sistema nervioso central
(SNC), los linfomas, y los tumores solidos como el
nefroblastoma y el neuroblastoma; estos tres dltimos
forman parte de un grupo de neoplasias altamente
malignas que ocurren en la infancia y adolescencia,
denominadas tumores de células pequefias, redondas
y azules (TCPRA) @,

Aunque este término puede ser aplicado a
neoplasias del adulto, como el carcinoma de células
pequefias de pulmoén, se ha asociado con mayor
frecuencia al cancer pediatrico. Su nombre deriva de
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Caracterizacion de pacientes pediatricos con diagnéstico de tumores de células

pequenas, redondas y azules de la provincia Holguin

su aspecto primitivo o embrionario, altamente celular
con grandes areas de nucleos azul oscuro, y escaso
citoplasma con la tincién de hematoxilina-eosina ’.

Estas neoplasias abarcan una amplia variedad
histolégica y por consiguiente una presentacion
clinica heterogénea en dependencia del tipo y de la
localizacion de la masa tumoral, por lo que suponen
un reto diagnodstico para clinicos y patélogos ya
gue pueden presentar caracteristicas clinicas e
histopatoldgicas similares que asemejan diversos
diagndsticos diferenciales.

Estas premisas sumadas a la escasez de
investigaciones publicadas en la literatura cientifica
que caractericen clinica y epidemiolégicamente a los
TCPRA de forma abarcadora, y la notable proporcion
de estudios que describen el comportamiento de
tipos histoldgicos especificos condujo a la realizacion
de esta investigacion con el objetivo de caracterizar
los pacientes pediatricos diagnosticados con
tumores de células pequefias, redondas y azules en
el Hospital Pediatrico Provincial de Holguin “Octavio
de la Concepcién de la Pedraja” en el periodo de
enero de 2018 a octubre de 2020.

METODO

Tipo de estudio: se realizé un estudio
observacional, descriptivo, de corte transversal con
pacientes pediatricos diagnosticados con tumores
de células pequefas, redondas y azules en el
Hospital Pediatrico Provincial de Holguin “Octavio
de la Concepcion de la Pedraja™, en el periodo de
enero de 2018 a octubre de 2020.

Universo y muestra: el universo estuvo constituido
por 27 pacientes en edad pediatrica diagnosticados
con TCPRA en el Hospital Pediatrico Provincial de
Holguin "Octavio de la Concepcién de la Pedraja’.
Se excluyeron los pacientes con resultados
anatomopatolégicos no concluyentes y con
historias clinicas incompletas. Se trabajé con la
totalidad del universo.

Variables y recoleccion de datos: las variables
estudiadas fueron: variedad histolégica [sarcoma de
Ewing (SE), neuroblastoma (NB), rabdomiosarcoma
(RMS), linfomas no Hodgkin (LNH), tumor de
células pequefias redondas y azules desmoplasico
(TCPRA-D), tumor de células pequefias redondas y
azules no clasificable (TCPRA-NC), tumor de Wilms
(TW)], edad, sexo, motivo de consulta, localizacion
primaria del tumor, estudios inmunohistoquimicos
(realizados o no) y correspondencia diagndstica
entre el resultado histolégico e inmunohistoquimico
(coincidentes 0 no).

Se emplearon como fuentes de recoleccion de la
informacién las historias clinicas y el registro de
biopsia del Departamento de Anatomia Patoldgica.
Procesamiento estadistico: se confecciond una
base de datos en Microsoft Excel en su version
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2019, y se empled estadistica descriptiva para el
procesamiento de los datos.

Normas éticas: para la realizacién de la
investigacion se tuvieron en cuenta los parametros
éticos establecidos en la Il Declaracién de Helsinkiy
se requirié el consentimiento informado de tutores
0 padres. Se solicitd la aprobaciéon del estudio
por parte del Comité de Etica Médica y el Consejo
Cientifico del Hospital Pediatrico Provincial de
Holguin “Octavio de la Concepcién de la Pedraja™,
los cuales otorgaron los permisos necesarios.

RESULTADOS

Eltipo histolégico de los TCPRA que predominé fue el
tumor de Wilms con siete pacientes diagnosticados
para un 259 % (Tabla 1).

Tabla 1. Distribucion de los pacientes con TCPRA segun
variedad histolégica. Hospital Provincial Pediatrico “Octavio
de la Concepcion de la Pedraja”. Enero de 2018-octubre de
2020

Variedad histoldgica No. %
Tumor de Wilms 7 259
Linfoma no Hodgkin 6 22,2
Neuroblastoma 5 185

Tumor de células pequefias, redondas

y azules no clasificable 3 i

Rabdomiosarcoma 2 74
Sarcoma de Ewing 2 7,4
Tumor de célulag pequeﬁas, redondasy 5 74
azules desmoplasico '

Total 27 100

Fuente: informes de biopsia del Departamento
de Anatomia Patolégica

Se observd predominio del rango etario
comprendido entre 1 - 4 afios, con una frecuencia
de ocho para un 29,6 % (Tabla 2).

Se encontré que el sexo preponderante fue el
masculino, con 15 pacientes para un 55,6 %. La
mayoria de las variedades histolégicas mostraron
un comportamiento similar para ambos sexos
con excepcion del tumor de Wilms, con mayor
predominio en el sexo femenino (Tabla 3).

La mayoria de los infantes fueron llevados
a consulta tras la deteccion por los padres de
una masa palpable (48,1 %), lo que constituyé el
principal motivo de consulta (Figura 1).

La localizacion primaria mas frecuente del
tumor fue el sistema renal con siete para un 25,9
%. (Tabla 4). De total del pacientes a 17 se le
realizaron estudios inmunohistoquimicos, para un
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63 % y en 12 (70,6 %) de ellos el resultado de los
estudios coincidié con el diagndéstico histoldgico
previamente realizado en el servicio de Anatomia
Patoldgica.

Tabla 2. Distribucion de los pacientes con TCPRA segun variedad
histoldgica y edad

Edad
Aflo
<1 1-4 59 1014 >14
T d
Smoree 2 3 1 1 0
Wilms
Linf
nioma no 0 0 4 3 0
Hodgkin
Neuroblas-
1 2 1 1 0
toma
TCPRA
nAno 0 2 0 0 1
clasificable
Rabdomiosar-
1 0 0 0
coma
S
arlcoma de 0 0 0 ] ]
Ewing
TCPRA des-
A 0es 0 0 0 1 1
moplasico
Total (%) 4(148) 8(296) 6(222) 6(222) 3(11,1)

Fuente: historia clinica
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Sindrome general

Debilidad de miembros
Anemia

Cefalea

Dificultad respiratoria
Hematuria

Sintomas gastrointestinales
Adenopatias

Masa palpable

Figura 1. Distribucion de los pacientes con TCPRA
segun variedad histolégica y motivo de consulta

Tabla 4. Distribucién de los pacientes con TCPRA segun
localizacién primaria del tumor
Localizacién primaria No. %

Sistema renal 7 259
Sistema linfatico 5 18,5
Partes blandas 4 14,8
Cavidad abdominal 4 14,8
Glandulas suprarrenales 2 74
Sistema Osteomioarticular 2 74
Tracto gastrointestinal 1 3,7
Nasofaringe 1 3,7
Cerebelo 1 3,7
Total 27 100

Tabla 3. Distribucion de los pacientes con TCPRA segun va-
riedad histoldgica y sexo

) , . Femenino Masculino
Variedad histoldgica

Tabla 5. Distribucion de los pacientes con TCPRA segun es-
tudios inmunohistoquimicos

Estudios inmu- Diagndstico histoldgico
nohistoquimi-

Coinciden- No coinci- Total
cos tes dentes
. No. % No. % No. %
Realizados
12 70,6 5 29,4 17 63
No realizados 0 10 37
Total 12 706 5 294 27 100

Fuente: informes de biopsia del Departamento de Anato-

No. (%) No. (%)
Tumor de Wilms 5(41,7) 2 (13,3)
Linfoma no Hodgkin 3(25) 3(20)
Neuroblastoma 2(16,7) 3(20)
Tumor de células pequefias, re-
dondas y azules no clasificable 0 iz
Rabdomiosarcoma 1(83 1(6,7
Sarcoma de Ewing 1(83) 1(6,7)
Tumor de células pequenas, re- 0 2(133)
dondas y azules desmopldsico
Total 12 (44,4) 15 (556)

DISCUSION

Estudiar el comportamiento de las enfermedades

mia Patoldgica

neopldsicas en la infancia, aporta herramientas que
permiten perfeccionar los esquemas de diagndstico y
tratamiento en aras de brindar una atencion adecuada
a esta poblacion priorizada por el Sistema de Salud
cubano.
Laffita-Estévezetal.?ensuestudiorealizadoenlas
Tunas, concluyé que el tumor més frecuentemente
diagnosticado era el linfoma no Hodgkin, con
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un 19,35 %. Por su parte Calleja & encontré que las
leucemias agudas fueron las de mayor prevalencia,
sequido del linfoma Hodking y las neoplasias del
SNC. Ambos estudios no se corresponden con los
resultados de la presente investigacion donde el tipo
histolégico que mas afectd a la poblacion infantil en
estudio fue el tumor de Wilms.

Algunos pacientes fueron diagnosticados con
tumor de células pequefias, redondas y azules no
clasificables; los autores atribuyen esto a lo aberrante,
pleomodrfico e inespecifico de las caracteristicas
histopatoldgicas de las muestras de estos pacientes.

Garcilazo et al. ° en su estudio sobre neoplasias
solidasdecélulasredondasenedad pediatricaconcluyo
que el 25 % de la muestra resulté tumores malignos
de células redondas, en el resto se plantearon diversas
variedades diagndsticas, siendo los mas frecuentes
el tumor de Wilms en el 18,75 % de los casos y el
linfoma No Hodgkin en el 16,67 %, coincidiendo estos
resultados con los del presente estudio en cuanto a
variedades histoldgicas mas frecuentes y en un nivel
superior en cuanto a la especificidad diagndstica.

Gongora-Gémez et al'® en una serie de casos
de pacientes con diagnéstico de tumor de Wilms,
atendidos por el servicio de cirugia del mismo hospital
pediatrico del presente estudio concluyeron que los
pacientes con tumor de Wilms son diagnosticados
a una edad adecuada, en un estadio temprano de la
enfermedad (estadio Il). Afirmaron, ademas, que el
tiempo de diagndstico fue adecuado en el 70 % de los
pacientes, antes de las 72 horas del ingreso y el 90 %
de los pacientes evolucionaron a la curacion.

Calleja & en su estudio sobre caracterizacion de
la enfermedad neoplésica de la infancia en Ciego
de Avila informd sobre una mayor incidencia en los
menores de 4 afios de edad (45,5 %). A su vez Lopez
et al®en su investigacion sobre pacientes pediatricos
diagnosticados con cancer en la provincia de
Camagiiey observé que la enfermedad neoplésica es
mas frecuente en pacientes menores de 3afios (30,4 %).
Ambos resultados se encuentran en correspondencia
con los del presente estudio.

Sin embargo,Laffita-Estévez et al. ? determiné que
el grupo mas afectado fue el de 11 a 14 afios, con el
33,87 % de los pacientes. Estos datos no coinciden de
forma general con el presente estudio, en cambio si
se analiza el comportamiento etario de los linfomas
no Hodgkin, estos resultados concuerdan con los de
Laffita-Estévez et al. 2, esto se debe a que en su estudio
los linfomas no Hodgkin fueron los que prevalecieron.

En el estudio de Delgadillo et al. '" sobre la calidad de
vida relacionada con la salud de nifios y adolescentes
con cancer se encontrd que la mayor parte (53,5 %)
fue del sexo masculino, lo cual se corresponde con la
presente investigacion. De igual forma Lopez et al. ®
concluyd que en su muestra existié un predominio de
este sexo (56,2 %).

Si se analiza el comportamiento del sexo segun

Rodriguez-Garcia Cl et al.

la variedad histolégica se encuentra que estos se
comportaron indistintamente para ambos sexos,
excepto en aquellos con diagndstico de tumor de
Wilms. Cerna-Arroyo et al. ' en un analisis sobre el
perfil del tumor de Wilms en el Hospital Nacional de
Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera” en Costa Rica expuso
que el 59,5 % de los pacientes afectados por este
tumor eran féminas.

Laclinicadelos TCPRAesigual de variadacomo sus
tipos histoldgicos y la posible localizacion del tumor. En
el estudio, la mayoria de los infantes fueron llevados a
consulta por presentar una masa palpable, seguido de
adenopatias o por sintomas gastrointestinales. El resto
de sintomas o signos no ofrecen datos de relevancia.
Los autores atribuyen esta diferencia entre la clinica de
los TCPRA a que se contd con escasos pacientes que
tuvieran diagnésticos diferentes a tumor de Wilms,
linfora no Hodgkin y neuroblastoma.

La clinica segun tipo histolégico coincide con
los resultados de otros estudios; Laffita-Estévez et
al. ? determind como forma de presentacion mas
comun el tumor abdominal, presente en el 29,03 %
de los pacientes. De igual forma, Hernandez et al. '®
en una caracterizacion clinico-epidemiolégica del
neuroblastoma en el Hospital Pediatrico “Juan Manuel
Marguez” concluyd que la mayoria de los pacientes se
presentaron con mas de un sintoma o signo, siendo el
de mayor frecuencia la masa tumoral palpable en el
72 %.

En la investigacion de Lopez et al. ® el 316 %
de los casos presentd neoplasias del sistema
hemolinfopoyético y reticulo-endotelial, seguidas en
orden de frecuencia por las localizadas en huesos,
articulaciones y cartilagos y encéfalo, datos que no
coinciden con los de esta investigacion.

Segun Espinoza et al.'4, estas variaciones geogra-
ficas pueden ocurrir por las caracteristicas genéticas
y ambientales propias de las poblaciones y los territo-
rios respectivamente.

Los autores consideran que una considerable pro-
porcién de estas neoplasias posee fuerte componente
hereditario, esta predisposicion sumada a la interac-
cion de factores externos permite que se manifiesten
en mayor o menor frecuencia en grupos poblacionales
especificos.

Una comprension profunda del patrén morfolégico
de estos tumores, los pequefos detalles que conllevan,
los antecedentes, los patrones celulares, y las peculia-
ridades nucleares y citoplasmaticas, pueden sugerir €l
diagndstico mas probable. Sin embargo, en tumores
poco diferenciados, la morfologia por si sola no sera
suficiente, por lo que es esencial el acceso a técnicas
diagndsticas complementarias con el fin de llegar al
diagndstico final'®.

Los autores relacionan el empleo de técnicas de
inmunohistoquimica como complemento del diagnds-
tico histoldgico por el complejo patrén morfolégico de
los que son incluidos entre TCPRA: células con aspec-
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to blastomal o embrionario, basdfilas, que pueden o no
presentar caracteristicas histolégicas definitorias; esto
supone dificultades para al patdlogo en cuanto al diag-
néstico diferencial al analizarlos con microscopia de luz.

CONCLUSIONES

La heterogeneidad clinica y anatomopatolégica de
los tumores de células pequefias, redondas y azules
conlleva a un reto diagndstico. El tumor de Wilms fue
la variante que predominé por lo que la masa palpa-
ble fue el motivo de consulta mas frecuente y el sis-
tema renal el mas afectado. El examen histopatolégi-
co de rutina con hematoxilina y eosina es un método
diagndstico confiable; sin embargo, se requiere reali-
zar estudios de inmunohistoquimica para establecer
el diagndstico preciso.
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Characterization of pediatric patients with small round blue cell tumors of the
province of Holguin

ABSTRACT

Introduction: small, round and blue cell tumors are highly malignant neoplasms that cover a wide histological variety and therefore
a heterogeneous clinical presentation depending on the type and location of the tumor mass, which is why they represent a
diagnostic challenge for clinicians. and pathologists. Objective: to characterize pediatric patients diagnosed with small round
blue cell tumors. Methods: an observational, descriptive, cross-sectional study was carried out with pediatric patients diagnosed
with small, round and blue cell tumors at the Octavio de la Concepcidn de la Pedraja Provincial Pediatric Hospital of Holguin, in
the period of January 2018. to October 2020. We worked with a universe of 27 patients; no sample was selected. Descriptive
statistics were used. Results: the most frequent histological type was Wilms tumor with 7 patients. Patients aged 1-4 years
were more vulnerable (29.6%) and the slightly more affected sex was male (55.6%). Palpable masses were the main reason for
consultation. Of the 17 immunohistochemical studies performed, 70.6% coincided with the histological diagnosis. Conclusions:
the clinical and pathological heterogeneity of small round blue cell tumors leads to a diagnostic challenge. Wilms'tumor was the
variant with the highest incidence, so the palpable mass was the most frequent reason for consultation and the renal system was
the most affected. Routine histopathological examination with hematoxylin and eosin is a reliable diagnostic method.

Keywords: Neoplasm; Pediatrics; histological thecniques.
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