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Resumen

Introduccion: EI desarrollo de la cirugia pediatrica oncologica ha sido
influenciado por diversos factores que estdn enmarcados en el aumento del
cancer infantil y en la particularidad de su tratamiento. En las naciones
industrializadas como Estados Unidos el cancer infantil representa el 2%
aproximadamente. Las muertes por enfermedades malignas en menores de 15
afos son el 10%, siendo la segunda en nuestro pais, segun datos obtenidos en
el Anuario Estadistico de Salud. Obijetivo: describir el desarrollo histérico de la
oncocirugia pediatrica desde sus inicios hasta la actualidad. Métodos:
Histdrico-l6gico, Analisis — Sintesis, Analisis-Documental. Desarrollo: La
primera mitad del siglo XIX fue la época en que la mejoria de los resultados
dependi6 de la blsqueda de mejores técnicas quirargicas y del
perfeccionamiento de la anestesia, lo cual continu6 en el siglo XX.
Conclusiones: La oncocirugia pediatrica ha tenido un gran desarrollo desde sus
inicios a la actualidad. ElI avance mas decisivo esta en comprender que el
mejor tratamiento que un nifilo, enfermo de cancer puede recibir es la aplicacion

equilibrada de cada una de estas armas.
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Introduccion

El desarrollo de la cirugia pediatrica oncologica ha sido influenciado por
diversos factores. Por un lado el dramatico cambio en el patrén epidemiolégico
de las enfermedades infantiles y sus necesidades asistenciales y un segundo
factor fue la necesidad del reconocimiento y comprension de la serie de hechos
anicos que hacen al cancer infantil distinto del cancer en adultos. En las
naciones industrializadas como Estados Unidos el cancer infantil representa el
2% aproximadamente. Las muertes por enfermedades malignas en menores de
15 afios son el 10%, siendo la segunda en nuestro pais, segun datos obtenidos
en el Anuario Estadistico de Salud, la tasa de mortalidad infantil continda por 8
afios consecutivos, por debajo de 5, con una tasa de 4,3 fallecidos menores de
un afio por cada 1 000 nacidos vivos el afio pasado. La tasa de mortalidad del
menor de 5 afios es de 5,7 por 1 000 nacidos vivos, y el porcentaje de
supervivencia a esa edad es de 99,4 %.™

En Cuba solo el 1,5% del total de enfermos de neoplasias malignas, esta en el
grupo de edades pediatricas; no obstante, el cancer constituye un problema de
salud, es responsable del 13,06% de las muertes entre 1 y 14 afios de edad.
Es la causa de la mayor pérdida potencial de afios de vida, provoca un fuerte
impacto psicosocial, en la familia, en los trabajadores de la salud y en la
comunidad. En nuestro pais se diagnostican cada afio 300 nuevos casos como
promedio en niflos menores de 15 afios. La incidencia es de 12,3 x 100 000
habitantes. Esa pequefa cantidad relativa de casos de nifios con cancer en las
estadisticas mundiales y en Cuba con respecto a la poblacion total, ha
contribuido sustancialmente a la mejor comprensién universal de las
enfermedades malignas. Los estudios de las neoplasias en edades pediatricas
han facilitado el incremento de los conocimientos de los eventos genéticos
asociados con la transformacién maligna y la carcinogénesis. @

La introduccién en la practica de los nuevos avances y de la informacion mas
actualizada, son objetivos basicos de los Equipos Multidisciplinarios en todo el
mundo. Las nuevas estrategias persiguen que los tratamientos multimodales
logren mayor efectividad y que al mismo tiempo sean menos costosos, de
menos duracion y que aseguren la mayor calidad de vida posible, atendiendo
mejor los complejos y crénicos problemas psicosociales tratados a menudo de

forma inadecuada. La cirugia ha sido la forma de tratamiento mas antigua del
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cancer. Hasta hace varios afios fue la Unica modalidad terapéutica de esta
afeccion en todo el mundo. Es indiscutible la ventaja significativa de la
reseccion total del tumor para la supervivencia. @ La Cirugia Oncoldgica
Pediatrica se ha vuelto extremadamente compleja porque los procederes son
técnicamente dificiles y requieren de una mayor atencién a sus principios, al
conocimiento de la historia natural de la enfermedad, su comportamiento
particular en cada niio y es imprescindible dominar los nuevos avances
meédicos para contribuir conscientemente a garantizar una asistencia altamente
profesional e integral. Es reconocida como una nueva especialidad médica por
la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica (SIOP) y paralelamente se
desarrolla la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica Quirargica (IPSO)
(1), por lo que nos proponemos como objetivo general describir el desarrollo

histdrico de la oncocirugia pediatrica desde sus inicios hasta la actualidad.

Objetivos especificos:
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1-Identificar los pioneros de la cirugia oncoldgica pediatrica.

2- Describir los principales impactos de los avances médicos recientes en la
oncocirugia pediatrica.

3- Caracterizar desde una vision filosofica al cancer.

Métodos

En el trabajo se utilizaron diferentes métodos de los niveles tedricos y empirico.
Del nivel tedrico

-Historico - Logico: permitio estudiar la historia de la oncocirugia pediatrica
-Analisis - Sintesis: se estudio la literatura especializada lo que permitio el
cumplimiento de los objetivos de la investigacion.

Del nivel empirico

-Analisis-Documental: permitié resumir toda la informacion analizada en cada

uno de los documentos consultados y asi comprobar toda la informacion.
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Antecedentes historicos de la cirugia pediatrica oncoldgica.

La primera mitad del siglo XIX fue la época en que la mejoria de los resultados
dependi6 de la busqueda de mejores técnicas quirdrgicas y del
perfeccionamiento de la anestesia, lo cual continuo en el siglo XX. Los primeros
cirujanos pediatras oncologos surgieron en el siglo XIX en las universidades
clinicas europeas. Fueron los propios cirujanos pediatras quienes a su vez eran
cirujanos generales. Entre ellos se destacaron Billroth (1860), Jessup (1877),
Kocher (1878), Israel (1894) y Wilms (1899).(®

Jessup fue el primero en realizar la nefrectomia en el nefroblastoma y Kocher
la primera nefrectomia transperitoneal. Walker (1905) en los Estados Unidos
sugirié la ligadura transperitoneal de los vasos renales seguida de una segunda
incision en el flanco para realizar la nefrectomia. El neuroblastoma fue descrito
por Herxheimer en 1914 y James Ewing describié un tumor é6seo especial
encontrado en nifios y adolescentes y que actualmente lleva su nombre.
Cirujanos y patoélogos interesados en el cancer en los nifios se unieron a un
segundo grupo de “terapistas” seguidores de los descubrimientos de Roentgen
(1895) y de la introduccion de la Radioterapia después de la identificacion del
radio por los Curie (1898). La Radioterapia era administrada por clinicos e
igualmente por cirujanos entusiasmados con esa nueva modalidad. Ellos la
invocaban como unico tratamiento para el tumor de Wilms (Friedlander, 1916) o
previa a la cirugia de dicho tumor de Wilms (Geraghty, 1916). En este tiempo
existian pocos pediatras motivados y entrenados en el manejo del nifio con
tumores malignos (Wollstein, 1927; Mixter, 1932). No habian
‘quimioterapéutas” y relativamente pocos diestros en la radioterpia. No

contaban con unidades destinadas para nifios con cancer. ®

Pioneros de la Cirugia Oncolégica Pediatrica.

Muchos de los fundadores de la Cirugia Pediatrica, incluyendo a William Ladd
en Boston, Higgins en Londres, Harrestein en Amtersdan y White en Glasgow y
algunos otros, fueron los mayores impulsores del desarrollo de los cuidados del
nifio con cancer. ©

La remocion de un tumor de Wilms en las primeras décadas del siglo XX, tenia
una mortalidad de aproximadamente el 90%. En los afios 40 el desarrollo de

las técnicas quirargicas, elevo la supervivencia al 40%. La supervivencia
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después de la amputacion de extremidades por tumores de partes blandas eré
de alrededor del 10%.

Con el establecimiento de los hospitales para nifios y el desarrollo paulatino de
la Cirugia Pediatrica la elevada mortalidad declind. La mejor comprension de la
fisiologia de las edades pediatricas fue seguida por la introduccion de los
cuidados postoperatorios, que influyeron a su vez en un lento pero significativo
incremento de la supervivencia de nifios operados por cancer.

Desde los dias de Billroth hasta la cuarta década del pasado siglo, se
obtuvieron pocos cambios.

Entre los afios 1940 a 1950 se realizaron operaciones oncolégicas mas
radicales. Los limites para esta cirugia fueron bien definidos. Martin desarrollé
técnicas para operaciones extendidas en tumores malignos de cabeza y cuello.
Pack definio el papel de la cirugia en sarcomas de partes blandas incluyendo
grupos musculares y la diseccién ganglionar. Brunchuig extendié el concepto
de cirugia radical a la exenteracion pélvica para resecar tumores de esa
localizacion. La organizacion de los bancos de sangre y la disponibilidad de los
hemoderivados requeridos contribuyeron a una mejor supervivencia de los
pacientes sometidos a operaciones extremadamente radicales.

Muchos principios de la Cirugia Oncolégica fueron establecidos durante el
periodo de los afios 1940 y 1960. Asi se establecio el de “resecar el tumor
primario incluyendo un margen adecuado de tejido normal adyacente”,
conocido como margen oncoldgico.

En la primera parte de la década de los 40 el concepto de la Cirugia
Oncolégica Pediatrica, comenzd a interesar a los especialistas. La clinica de
Tumores del Hospital de Niflos de Boston, era atendida por cirujanos,
radiodlogos y patologos. La leucemia era “patrimonio” de los hematélogos, pero
los nifios con tumores sdlidos incluyendo la enfermedad de Hodgkin y los
tumores del sistema nervioso central, fueron referidos a los cirujanos para su
manejo. Después del retiro de Ladd en 1945, Swenson (cirujano eminente) y
Farber (patélogo) comenzaron a invocar la creacion de “equipos para tratar el
cancer” que posteriormente se extendié en todos los Estados Unidos y en el
mundo: Koop (Filadelfia), Dargeon (Nueva York), Clatworthy (Columbia 1960).
Randolph fue el primer cirujano asociado con un Grupo Cooperativo para el

tratamiento del cancer (1968). ©
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Durante el periodo 1960-70 en Europa, Gentil Martins (Lisboa), Nixo‘n
(Londres), Carcasone (Marsella), Dennison (Glasgow), realizaron importantes
aportes. Junto a Schewitzgoth madre de la quimioterapia en Francia y en
Europa (Francia) y G. D’Angio brillante radioterapeuta (EEUU), fueron los
pilares de la fundacion de la Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica
(SIOP), mientras Zachary (Sheffield), fue el principal impulsor de la creacion del
primer grupo cooperativo en el Reino Unido. En Japon fue reportado por Ikeda
un estudio cooperativo de 403 pacientes pediatricos tratados entre 1963 y
1972. En los afios 60 en Japon, M. Kasai (Sendai) y K. Ikeda, desarrollaron
técnicas para remover tumores hepaticos primarios y del arbol biliar. Hirai uso
extensivamente el ultrasonido para delimitar las masas intrabdominales. La
Sociedad Japonesa de Cirugia Pediatrica (T. Ueda), con un Comité de Cancer
(1970), precedi6 en cuatro afios al Comité de Cancer de la Asociacion
Americana de Cirujanos Pediatras. Ese afilo Sawaguchi, Okabe y Watanabe,
publicaron un estudio nacional sobre neuroblastoma.®

La nueva generacion de cirujanos pediatras en Estados Unidos, Boles, De
Lordmiere, Filler, Grosfeld, Santulli, Smith, Talbert, Ternberg, hicieron
contribuciones importantes tanto en los estudios institucionales como en los
Grupos Cooperativos de Ensayo para el manejo del nefroblastoma,
neuroblastoma, tumores hepaticos y rabdomiosarcoma. Las resecciones
musculares por tumores de miembros, las operaciones radicales pélvicas y la
diseccion de nodulos linfaticos retroperitoneales, introdujeron una mejor
supervivencia e incrementaron los conocimientos sobre la naturaleza y
extension regional de las neoplasias malignas, todo lo cual ha trascendido
hasta hoy.

Los mayores aportes al entendimiento de la naturaleza de las neoplasias y de
los principios generales de tratamiento, fueron hechos durante la Gltima mitad
del siglo XX por brillantes investigadores y muchos pediatras oncélogos. Los
cirujanos jugaron un pequefio papel en esta evolucidén. Las investigaciones
basicas por cirujanos fueron limitadas en esa época. Los descubrimientos
relativamente recientes en el campo de los factores de la angiogénesis por
Folkman (Boston), constituyeron una notable excepcion Las investigaciones
clinicas estan siendo seguidas con gran interés por muchos cirujanos

pediatras.®
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Comienzos de la Oncologia Quirdrgica en Cuba.

La Oncologia se institucionalizd en Cuba en el afio 1928 con la fundacion del
“Instituto del Cancer”. Su fundador, promotor y director fue el doctor Emilio
Martinez.

En el aino 1948, se inaugurd el Hospital “Madame Curie” atendido con gran
amor por monjas, ademas del cuerpo médico.

En la década del 60 el hospital Curie se unio al Instituto del Radium y paso a
ser el “Instituto Nacional de Oncologia, Radiobiologia y Medicina Nuclear” que
luego se llamé Instituto nacional de Oncologia y radiobiologia (INOR). Este
gran hospital se han destacado eminentes cirujanos que han hecho un aporte
historico y cientifico invaluable. Actualmente es el centro rector del
conocimiento en de Cirugia Oncolégica General y Oncologia General en
nuestro pais. Paralelamente se fueron creando los hospitales oncoldgicos de
Camaguey y el de Santiago de Cuba. A partir del afio 1960 se crearon servicios

oncoldgicos anexos en otros hospitales a lo largo de toda Cuba. ®

Oncologia Pediatrica. Desarrollo en Cuba.

A fines de los afios 60 comenzé el desarrollo de la Oncopediatria en Cuba. El
primer servicio estuvo en el Hospital Pediatrico Universitario “Willian Soler”. Sus
fundadores fueron el profesor Ernesto de la Torre y la profesora Martha
Longchong Ramos. En el departamento de Cirugia brill6 de manera notable el
profesor Guillermo Hernandez Amador, quien realiz6 de forma exitosa muchas
operaciones de tumores en nifios. Fue formador de varias generaciones de
especialistas de la Cirugia Pediatrica en Cuba y de profesores actualmente en
activo. También se destacO el profesor Echavarria, prestigioso y excelente
cirujano quien dedic6 largos afios a la cirugia pediatrica en el Hospital Infantil
“Pedro Borras Astorga”.

En el Hospital Curie habia una pequefia sala de Pediatria. Posteriormente se
construyé un edificio entre los antiguos Hospital “Curie” y el “Instituto del
Radium”, hoy INOR. Alli se cre6 una nueva sala, que recibié el impulso,
entusiasmo, sabiduria, organizacién y calor humano que le imprimié la Dra.

Longchong.
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Rapidamente se extendidé la Oncologia Pediatrica al resto del paié.
Actualmente hay servicios especializados en hospitales pediatricos en todo el
territorio nacional .

El “Programa Nacional de Control del Cancer Infantil” en Cuba (PNCCI), ha
impulsado el desarrollo de la Oncopediatria y ha unificado nacionalmente los
protocolos de diagnéstico y tratamientos basados en las tendencias
internacionales mas avanzadas. ¢

Impacto de los Avances Médicos Recientes

El tratamiento quirdrgico ha cambiado de forma racional y altamente
especializada en las Ultimas décadas. La cirugia radical no esta siendo
practicada tan frecuentemente. Los principios han evolucionado en la misma
medida en que la cirugia ha obtenido mejores resultados en combinacion con
los modernos tratamientos multimodales. Los avances en cuanto a técnicas
quirtrgicas y la mejor comprensién de la diseminacion de las neoplasias
ofrecieron a los cirujanos pediatras los conocimientos necesarios para
seleccionar mejor a los pacientes candidatos a resecciones quirdrgicas mas
extensas.

La necesidad creciente del uso de accesos venosos de uso prolongado esta
marcando este periodo actual. ®

El desarrollo experimentado en la farmacocinética de las drogas antitumorales
llevé al incremento de las indicaciones de la quimioterapia intrarterial en la
década de los 80, pero actualmente se han reducido.

Ahora la seleccion de los pacientes es mas rigurosa de acuerdo al balance
riesgos-costos beneficios. Este complejo proceder requiere de conocimientos
amplios de las técnicas de cirugia vascular. En décadas recientes se
introdujeron técnicas micro quirdrgicas que permiten la aplicacién de injertos
libres para la reconstruccion de tejidos. Se desarrolld la produccion de
materiales altamente biodisponibles, utilizados para reparaciones 0seas:
nuevos metales para endoprétesis con los cuales se han obtenido excelentes
resultados y otros como la hidroxiapatita coralina con algunos resultados
exitosos en Cuba. ®

Se introdujo en la practica la automatizacion quirdrgica y anestésica y la

endoscopia avanzada.
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La cirugia por minimo acceso esta teniendo un gran impacto en el manefo
quirurgico de algunos tumores de la infancia y en el estadiaje.

Se alcanz6 un mayor perfeccionamiento de los cuidados intensivos. Los
manejos adecuados de la hidratacion, de la nutricion, de la antibiéticoterapia
asi como de los complejos procederes durante los periodos pre trans y post
operatorio, adquirieron particularidades tan propias del manejo del nifio con
cancer, que obligaron a disponer de equipos altamente especializados de
intensivistas y anestesiélogos en los altos centros de desarrollo mundial, todo
lo cual contribuyé a reducir la mortalidad. Han sido tratados con éxito muchos
ninios mediante técnicas anestésicas de hemodilucion normovolémica,
hipotensién controlada e hipotermia para lograr la reseccion de tumores
retroperitoneales extensos, hepaticos y otros, con un minimo consumo de
transfusiones. €7

La inmunoterapia adyuvante y la terapia inmunomoduladora son realidades
incorporadas con éxito al arsenal de los tratamientos de apoyo o de sostén.

El impacto de los nuevos descubrimientos genéticos relacionados con el cancer
es revelador de una nueva etapa en el estudio y comprension de las neoplasias
y contribuiran significativamente en la terapéutica. Las alteraciones genéticas
tienen un papel fundamental en el desarrollo de cancer, tanto en los nifios
como en los adultos. El concepto simplificado es que los genes especificos
involucrados en los procesos de regulacion central como la division celular,
diferenciacion o transduccion de sefales, pueden ser dafiados en su estructura
o eliminados del genoma celular por causas exdgenas o enddgenas. La
alteracion de la funcién normal del gen puede iniciar la tumorogénesis o puede
producir en un tumor benigno un crecimiento selectivo. 0

La tumorogénesis puede involucrar a dos clases de genes: oncogenes y genes
supresores los cuales pueden contribuir al crecimiento neoplasico actuando
solos 0 en combinacion.

Los oncogenes actlan positivamente y son frecuentemente denominados como
‘moduladores dominantes del crecimiento celular” y pueden llegar a ser
oncogenes a través de tres vias moleculares: mutacion puntual (cambio
pequefio pero significativo de la funcion proteica), translocacion (intercambios
cromosémicos de estructuras normales del gen) y amplificacion (adquisicién de

multiples copias de un gen).
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Genes supresores: Una mutacion o una delecion pueden provocar la
inactivacion de los genes supresores contribuyendo asi a la tumorogénesis.

Los genes supresores de los tumores fueron identificados primero en el
Retinoblastoma. Esta enfermedad es el paradigma de los cambios genéticos
en el cancer que también han sido descritos en el tumor de Wilms,
Rabdomiosarcoma, Neuroblastoma, Tumor de Ewing y después en muchas
neoplasias del adulto. Ha sido reportado el incremento de la ocurrencia de
enfermedades hematoldgicas malignas en nifios con tumores del sistema
nervioso central y el incremento del cancer de mama en madres de nifilos con
sarcomas de partes blandas. En otras enfermedades del adulto como poliposis
adenomatosa familiar, enfermedad de Von Hippel-Lindau y en determinadas
formas de cancer de mama se ha comprobado que existe un componente de
predisposicion hereditaria al cancer. Las mutaciones del gen supresor p53 han
sido demostradas en familiares de pacientes pediatricos con sarcomas por Liy
Fraumeni en 1964. Posteriormente Friend (1989), Strong (1990), Jonhs (1990),
Toguchida (1992), Hartley (1993), Mac Intyre y otros (1994), han corroborado la
asociacion del Sindrome de Li-Fraumeni (SLF) con historia familiar positiva de
diversas enfermedades malignas. Los nifios con SLF familiar tienen un riesgo
mayor que otros nifios de presentar un segundo tumor maligno temprano. Las
mutaciones del gen p53 estan implicadas en la patogénesis de la mitad de los
tumores humanos. (8. 19.20)

A pesar de estar lejos de la comprension total de las alteraciones del genoma 'y
su papel en la tumorogénesis, el conocimiento del dafio genémico especifico
ofrece utilidad clinica potencial para diferentes tipos de tumores en dos areas:
el diagndstico y el prondstico; sin embargo, no han sido desarrolladas aun
instituciones donde se realice alguna intervencion terapéutica basada en las

alteraciones genémicas de oncogenes y genes supresores tumorales. -9

En el diagnéstico: Las enfermedades malignas que han sufrido una
translocacién especifica, particularmente las leucemias, pueden ser detectadas
mediante estudios moleculares con gran precision y dichos estudios son de
gran ayuda para realizar el diagnostico especifico del tipo de leucemia cuando

existen dudas de cual subtipo es. También permiten detectar con alto grado de
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sensibilidad células leucémicas residuales después del tratamiento o en

médula 6sea de un paciente candidato a trasplante de médula dsea. (19

En el prondstico: La amplificacion del oncogene N-Myc en Neuroblastoma tiene
un gran valor prondstico sobre el crecimiento y agresividad tumoral y una peor
evolucion del paciente. Otro ejemplo es el tumor de Wilms como veremos en el
capitulo correspondiente, donde las alteraciones genéticas que denotan mal
prondéstico, permiten una estratificacion del tratamiento en los protocolos mas
recientes.(9

Los estudios epidemiolégicos y de laboratorio se encuentran cada vez en
mejores condiciones de identificar familias e individuos de alto riesgo. El
siguiente paso parece claro: la biologia molecular y la genética utilizando
“técnicas quirurgicas moleculares” ya son capaces de separar algunos de los
genes responsables. No es demasiado esperar que la paciencia, teson y
habilidad de los investigadores, les permitira llegar a ser verdaderos “cirujanos
plasticos moleculares”. Las “deformidades” moleculares seran corregidas
mediante delecién de material genético de importancia critica, para abortar el
desarrollo de un posible cancer o incluso hacer que regrese si su crecimiento
ya estd en marcha. De manera simplificada la terapia genética ideal para curar
pacientes con cancer seria revertir el efecto adverso del dafio gendmico
mediante la introduccién de una copia normal del gen supresor tumoral dentro
de las células tumorales que han sufrido dafio de estos genes. Esto pereceria
simple pero el mas serio problema hasta ahora es dirigir e introducir los
correspondientes genes en las células tumorales. 1)

También se avanza en el conocimiento de los mecanismos moleculares de la
resistencia a las drogas, a partir del descubrimiento del gen de la resistencia
tumoral y de su producto: la glicoproteina-P (170 kD), presente en muchas
neoplasias para lo cual se iniciaron también esfuerzos preclinicos para
contrarrestar su efecto, responsable de muchos fracasos de la terapéutica
convencional.(t?)

Hay grandes avances en Patologia. Los estudios ultraestructurales, las

novedosas técnicas de inmunohistoquimica y los aportes de la biologia

molecular, han contribuido al perfeccionamiento del diagndstico histoldgico.
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Son reconocidas las ventajas de la Biopsia Aspirativa con Aguja Fina (BAAF) y

se va reduciendo el nimero de sus detractores.(3)

Ha ocurrido también un gran desarrollo de los medios imagenoldgicos de
diagndstico con la elevacion de la experiencia en el uso del Ultrasonido y la
Tomografia Axial Computarizada, la Resonancia Magnética Nuclear y otras
técnicas novedosas de Imagenologia que también han influido en el desarrollo
de la Cirugia Oncopediatrica Moderna. Con la ultrasonografia durante el
embarazo se estan descubriendo tumores fetales que plantean duros retos a

este abnegado grupo de trabajo.4
Retos actuales en la oncocirugia pediatrica

. El Osteosarcoma ha sido y sigue siendo de dificil manejo. Hasta hace
poco mas de cuatro décadas el 80% no sobrevivia mas de 3 afios y era uno de
los tumores mas desilusionantes que el cirujano tenia que enfrentar. En las
tltimas dos décadas esta triste realidad del pasado ha tenido un cambio radical
gracias al conocimiento y la mejor comprensién de la biologia de estos
tumores. Se ha avanzado en el tratamiento del Osteosarcoma lograndose
sobrevidas prolongadas. El sarcoma de Ewing y el Osteosarcoma son los
tumores 6seos mas frecuentes de la infancia.®

. La supervivencia por Neuroblastoma se ha mantenido alrededor del 50
% en los ultimos afios a pesar de los esfuerzos que se realizan en todo el
mundo. Casi siempre se diagnostican en estadios avanzados de la
enfermedad. Su comportamiento biolégico y las alteraciones genéticas que lo
acompafnan hacen de ella una enfermedad compleja. Varios de los pacientes
tratados en los centros de referencia son remitidos a nosotros después de
realizarles tratamientos quirdrgicos como primera modalidad. Tal vez se
habrian beneficiado de citirreduccion inicial por quimioterapia. Algunas de esas
operaciones han estado mal planificadas. Han sido enviados como “pacientes
con tumores irresecables” y a veces con informes incompletos, nifios cuyas
masas tumorales han podido ser extirpadas en los centros de referencia.®®)

. Es imprescindible que los nifios con tumores sélidos sean debidamente

abordados por cirujanos entrenados con el objetivo de reducir los indices de
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rupturas, diseminaciones tumorales y otras iatrogenias que pueden ocurrir en
centros donde no existen los equipos multidisciplinarios. Lo mas importante
ser& siempre preservar la vida ofreciéndole las mejores opciones a estos nifos

en el lugar adecuado y por el equipo calificado. 17

Cirugia de Rescate en Nifos.

Hay un numero de casos excepcionales con tumores de histologia
desfavorable en estadios clinicos muy avanzados que son poco
guimiosensibles y poco radiosensibles.

En algunas ocasiones se trata de pacientes con masas voluminosas en las que
la reseccion parcial del tumor no contribuiria grandemente a mejorar el
pronéstico porque mostraron resistencia a la poliquimioterapia (PQT) y/o la
radioterapia (RT) después de haberse alcanzado o estar cerca de las dosis
maximas (tdxicas), sin haber logrado resultados esperanzadores. En estos
pacientes queda como casi Unica alternativa de “rescate”, la cirugia excerética
amplia del tumor. En ellos el proceder quirdrgico solo introduciria una mayor
morbilidad si no se lograra la operacion radical de salvamento o de rescate. Por

eso siempre seran casos dificiles para el equipo multidisciplinario. 8

La realizacibn de grandes operaciones radicales de tumores que infiltran
estructuras vecinas, en areas en las que el estado fisioldgico vy tisular ha sido
alterado por la PQT y la RT, hacen mas dificil el trabajo del cirujano. En estos
casos los tratamientos multimodales aportan una sumatoria positiva, pero
también negativa con la inevitable consecuencia de los efectos adversos
presentes en el acto quirdrgico ante los cuales el equipo debe estar preparado
en los aspectos técnico, intelectual y psicolégico. Pueden estar afectados en el
paciente los mecanismos inmunoldgicos y de cicatrizacion locales y generales.
Puede haber fibrosis post-RT en el lecho tumoral, pobre definicion
macroscopica entre el limite anatdmico de las areas infiltradas modificadas por
la PQT y la RT, déficit de irrigacibn sanguinea, fragilidad de los tejidos
adyacentes al tumor y cambios anatomicos irreversibles que incrementan los
riesgos de rupturas tumorales y viscerales. Estos accidentes empeorarian el

pronéstico.®9)
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La Cirugia de Rescate en Oncopediatria es aquella que se realiza, con fine‘s
curativos o para mejorar el pronostico, sobre cualquier localizacion anatomica
en un paciente al que previamente se le diagnostico una tumoracién maligna
primitiva 0 metastasica y el cual ha recibido tratamiento poliquimioterapico y/o
radioterapico previo o postratamiento quirdrgico inicial, habiéndose agotado
parcial o totalmente las posibilidades con las otras “armas” terapéuticas. (20

El empeio fue precedido por el intento inicial y los resultados de cirujanos del
INOR en la década de 1980. De ellos fue recibido el legado de conocimientos,
compromiso y consagracion en la basqueda de alternativas quirargicas de
rescate para estos casos complejos cuyo prondstico ensombrece el curso
agresivo de la enfermedad, resistencia a los tratamientos y progresion tumoral.
(20)

Estas dificultades que enfrenta el cirujano en este tipo de cirugia, son mayores
en el Neuroblastoma de la linea media abdominal estadios Il y IV (E-lll y E-
IV), Nefroblastoma (E-lll y E-IV), Sarcomas Retroperitoneales, Tumores
Embrionarios Pélvicos y Sacrocoxigeos, asi como en los tumores hepéaticos de
gran volumen que siguen basando su pronostico en el logro o no de la
operacion radical, a pesar de los cambios recientes esperanzadores. Esto le
confiere a todos los cirujanos pediatras una alta responsabilidad ética ante tal
problema que llega hasta la formacion de nuevos especialistas con una
mentalidad diferente, como forma paralela de reducir las muertes asociadas a
errores y fallos humanos. @b

Un ejemplo elocuente de este tipo de cirugia es la realizaciéon de las
metastasectomias multiples, mediante las que se pueden intentar mejorar el
pronéstico cuando se ha logrado el control de la enfermedad primaria
preferiblemente. Muchas veces hay que realizar resecciones atipicas amplias
pulmonares y de partes blandas, con el consiguiente efecto agresivo. 22

Otro ejemplo es la urgencia quirdrgica abdominal infecciosa. La mucositis
postquimioterapia intensas es una complicacion temida que ocurre de manera
insidiosa en pacientes con cancer severamente inmunocomprometidos. Esta
puede llegar a la enterocolitis necrotizante o tiflitis con perforacion intestinal. La
cirugia enfrenta el gran reto de salvar la vida de nifios con esta critica situacion

casi siempre fatal. Lo mas doloroso es que puede ocurrir en nifios en el curso
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del tratamiento complementario de consolidacion incluso en casos con control

de su enfermedad. @3

Las operaciones de Cirugia de Rescate implican una gran tension para el
equipo quirdrgico. Ponen a prueba la capacidad de resolver situaciones
imprevistas. Representan una gran responsabilidad ética que se deriva de las
decisiones que se toman durante al acto operatorio. En este tipo especial de
situaciones de la Cirugia Oncoldgica, solo el balance positivo: riesgos-
beneficios-costos, justificaria la realizacion de operaciones mutilantes o
agresivas a veces llamadas “heroicas”, basadas en la aplicacion del principio
de “la radicalidad total” y no solo el de la “radicalidad individual” que aportaria la
Cirugia individualmente.

El término de “rescate” no siempre es bien empleado y se incluye
errbneamente en él a toda la gran cirugia excerética oncoldgica.

Esta pauta conceptual y practica rebasa los limites semanticos y tedricos: se
trata de un grupo de nifios con cancer sélido en estadios avanzados cuyo
pronéstico lo definen la aplicacion de todos estos nuevos conocimientos por el
equipo multidisciplinario, sumando la experiencia y la destreza del equipo
quirurgico, por una parte, y la histologia tumoral, accesibilidad anatémica,
posibilidades reales de exéresis tumoral y las posibilidades de una nueva
quimioterapia planificada postoperatoria 0 no o de radioterapia. Existe una
estrecha relacion entre la seleccion adecuada de los nifios candidatos para
esta modalidad de cirugia oncolégica y el impacto que ella tiene en la

sobrevida.(@324)

“Filosofia del cancer”.

El cancer “es un proceso celular por pérdida de la diferenciacién celular”, por
ello es mas frecuente en los extremos de la vida: en el nifio y adolescente y en
el adulto mayor.

El cancer tiene la facultad o capacidad de:

e Extension o invasion regional.

e Infiltracion de tejidos vecinos.

e Dar metastasis o siembras a distancia: linfatica, hematégena o ambas.
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Con el desarrollo acelerado de la genética y de la biologia molecular esta‘s
definiciones van sufriendo ciertos cambios: "el cancer es una constelacion de
alteraciones genéticas. Cada paciente tiene una forma especifica de cancer y
hay que establecer "la huella dactilar" del tumor para poder correlacionar sus
caracteristicas intrinsecas con un tratamiento determinado para él”. Ello explica
por qué un enfermo con un tumor especifico tiene una respuesta diferente a un
farmaco que la que tiene ese mismo tumor en otro enfermo. La biologia
molecular, la genética y todo lo que se espera del progreso humano estan
justificando el viejo proverbio: "No existen enfermedades, sino enfermos".

Los grandes adelantos que ya existen le estan dando vigencia a los

planteamientos hechos por el profesor Gilberto Fleites Batista:

e El cirujano oncdlogo es un biélogo que opera.

e Entre el salon de operaciones y el departamento de Anatomia Patoldgica
‘no debe crecer la hierba”.

e El cirujano oncologo debe estudiar Anatomia Patologica y mantener una
estrecha relacion con el bidlogo molecular.

e Los cirujanos oncélogos deben aprender y seguir muy de cerca los avances
en la genética y conocer los eventos genéticos fundamentales de cada
tumor.

e El cirujano pediatra debe dominar las indicaciones, el valor diagnoético y
prondstico de los marcadores tumorales.

“La mejor comprension que se logre del genoma humano en este siglo XXI,

gracias al enorme desarrollo alcanzado en el siglo XX, modificaran todos los

métodos de diagnostico y de tratamiento de los tumores, pero nuestra
generacion tiene que trabajar con lo que tenemos, que es bastante. Tenemos

mas de lo que disponian nuestros Maestros, e hicieron mucho”.(25)
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Conclusiones
» La oncocirugia pediatrica ha tenido un gran desarrollo desde sus inicios
a la actualidad. El avance mas decisivo esta en comprender que el mejor
tratamiento que un nifilo, enfermo de cancer puede recibir es la
aplicacion equilibrada de cada una de estas armas. De la ejecucion
practica de este principio depende la secuencia o el orden que ocupara
la Cirugia dentro del “Esquema General de Tratamiento” disefiado para
cada nifio y cual de las Modalidades Quirtrgicas Oncoldgicas se debe

emplear.

» La implementacion de estrategias y protocolos a través de grupos
cooperativos; pasando del uso de la monoquimioterapia a la
poliquimioterapia combinada con radioterapia y cirugia. Todo esto
complejizé el manejo de nifios con cancer e impulso la creacion de los
grupos cooperativos, a fin de incluir el mayor nimero de pacientes
posible en cortos periodos de tiempo y no repetir los mismos ensayos ni
cometer iguales errores en entidades aisladas o en pequefios grupos de

centros independientes

» Es muy importante el factor tiempo desde los primeros sintomas al
diagnéstico y de este al inicio del tratamiento porque en la mayoria de
los casos nuevos existe diseminacion microscopica en el momento del
diagndstico, de ahi el gran nimero de fallos terapéuticos cuando se
utilizaba solamente tratamiento locorregional con cirugia y/o
radioterapia. Por eso el tiempo no debe perderse en exploraciones
innecesarias realizadas en centros que no vayan a llevar a cabo el
tratamiento global. Existen ademas verdaderas urgencias oncolégicas,

gue es preciso reconocer y tratar adecuadamente.
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ANEXOS
Tabla 1

“Incidencia del cancer infantil en Cuba”.

Neoplasias %

Tumores solidos de distintas localizaciones 33

Leucemias 33
Linfomas 19
Tumores del sistema nervioso central 15

Fuente: Registro Nacional de Cancer de Cuba.

Tabla 2.

“Neoplasias més frecuentes en nifios en Cuba”.

Neoplasias Tasa x 100 000 habitantes
Leucemia 30,9
Linfoma no Hodgkin 14,3
Neoplasias del SNC 18,9
Enfermedad de Hodgkin 0.6
Neuroblastoma 4,6
Nefroblastoma 5,8
Retinoblastoma 5,0
Rabdomiosarcoma y otros 10,1
sarcomas de partes blandas
Osteosarcoma 3,9
Sarcoma de Ewing 2,2

Fuente: Registro Nacional de Cancer de Cuba.

Tabla 5

“Logros del Programa de Control del Cancer en Nifios, Cuba”
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Neoplasias

Leucemia linfoblastica aguda 20 % 70 %
Enfermedad de Hodgkin 30% 90%
Linforna no Hodgkin 20% 70%
Neuroblastoma 20% 50%
Tumor de Wilms 20% 85%
Retinoblastoma 50% 90%
Sarcomas de partes blandas 20% 70%
Ostcosarcoma 10% 60%
Sarcoma de Ewing 10% 60%

Fuente: Registro Nacional de Cancer en Cuba.

El “Programa Nacional de Control del Cancer Infantil” en Cuba esti
directamente subordinado al viceministerio de asistencia médica. Este
programa persigue que las investigaciones planificadas respondan a las
necesidades mas apremiantes como son la evaluacién de los subprogramas
de control, el incremento de la calidad de los datos epidemiolégicos de
incidencia y mortalidad, asi como la implementacién y evaluacion
tecnolégica de avanzada en el tratamiento quirdrgico la radioterapia y la

medicina nuclear en el cancer.



