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RESUMEN
Introducción. Los ensayos clínicos cooperativos 
han aumentado el conocimiento sobre los 
tumores pediátricos; sin embargo, no es el caso 
de los tumores raros (TR).
Objetivo. Describir prevalencia, características 
clínicas y evolución de los TR en la edad pediátrica 
diagnosticados en el Hospital Garrahan.
Material y métodos. Estudio descriptivo 
retrospectivo de pacientes entre 0 y 18 años con 
diagnóstico de TR ingresados entre enero de 
2007 y diciembre de 2017.
Resultados. De 1 657 pacientes con diagnóstico 
de tumores sólidos, 164 (9,9 %) correspondieron 
a TR, 71,95 % (118) eran menores de 14 años y 
81,7 % (130) eran varones. En orden de frecuencia, 
los TR fueron: carcinoma de tiroides (60), 
carcinoma suprarrenal (14), tumores pulmonares 
(14), melanoma (13), carcinoma de glándulas 
salivales (11), tumores gastrointestinales (8), 
tumores gonadales no germinales (7), tumores 
pancreáticos (7), carcinomas renales (6), 
carcinomas nasofaríngeos (5), feocromocitoma 
y paraganglioma (5) y carcinoma de timo en 
1 paciente. El tratamiento recibido dependió 
del tipo de tumor y del estadio. Con una 
mediana de seguimiento de 34,9 meses (rango: 
1-128,5 meses), 133 pacientes (78,7 %) están vivos 
y solo 10 pacientes (6 %) se perdieron durante 
el seguimiento.
Conclusión. La prevalencia de TR fue del 9,9 %. El 
27 % se presentaron en adolescentes. Los tumores 
más frecuentemente diagnosticados fueron 
carcinoma de tiroides, carcinoma suprarrenal y 
melanoma. El tratamiento y la evolución varió 
según el tipo histológico. Se hallaron alteraciones 
moleculares predisponentes en el 5,3  % de 
los pacientes, el 3,5  % tenían antecedente de 
patología oncológica.
Palabras clave: neoplasias, enfermedades raras, 
niño, adolescente.
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INTRODUCCIÓN
El cáncer en pediatría es poco 

frecuente. Su incidencia se estima en 
1 en 7000 niños menores de 15 años, 
con más de 12 000 casos nuevos por 
año en pacientes menores a 20 años 
en los Estados Unidos.1 La incidencia 
promedio en Argentina es de 1290 
casos por año.2

Los tumores raros en pediatría se 
definen como “cualquier neoplasia 
maligna sólida caracterizada por 
u n a  i n c i d e n c i a  a n u a l  m e n o r  a 
2/1 000 000, que no se encuentra 
incluida en ningún protocolo de 
investigación”.3 En la Clasificación 
Internacional de Cáncer Pediátrico 
(ICCC, por su sigla en inglés)4 se 
encuentran englobadas en los grupos 
XI (carcinomas corticosuprarrenal, 
tiroides, nasofaríngeo, melanoma y 
otros carcinomas no especificados), 
XII (tumores varios específicos e 
inespecíficos) y VI (tumores renales), 
donde se encuentran los carcinomas 
renales. Tienen como características 
una prevalencia baja en menores de 
5 años (a excepción de los carcinomas 
corticosuprarrenales), predominan en 
adultos, son de origen epitelial y, dado 
el bajo número de pacientes, es difícil 
realizar protocolos de investigación.

E l  R e g i s t r o  O n c o p e d i á t r i c o 
Hospitalario Argentino (ROHA) 
utiliza para la codificación de la 
morfología y topografía los sistemas 
de clasificación de la Clasificación 
Internacional de Enfermedades 
Oncológicas (ICD-O-3, por su sigla 
en inglés)5 y la ICCC.4 Según datos 
de este registro, en nuestro país se 
diagnostican 1 290 pacientes por 
año en menores de 15 años, de los 
cuales 367 tienen neoplasias no 
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hematopoyéticas extracraneales.2 El 50 % se 
atiende en el Hospital de Pediatría “Prof. Dr. Juan 
P. Garrahan”.

El objetivo del presente trabajo es describir la 
prevalencia y las características de los tumores 
raros en la edad pediátrica diagnosticados en 
el Hospital Garrahan, teniendo en cuenta la 
representatividad poblacional antes mencionada.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio retrospectivo descriptivo de pacientes 

entre 0 y 18 años ingresados entre enero de 2007 y 
diciembre de 2017, con diagnóstico de tumor raro.

Se completó una base de datos consignando 
los datos filiatorios, la fecha de diagnóstico 
(fecha del informe histopatológico), el informe 
histopatológico, la presencia de síndrome o 

condición predisponente, los estudios moleculares 
realizados, el tratamiento recibido, el seguimiento 
y la evolución.

Este estudio cuenta con la aprobación del 
Comité de Ética del hospital, respeta y resguarda 
la confidencialidad de los pacientes, ya que no se 
mencionan datos personales en el desarrollo del 
trabajo.

RESULTADOS
En este período ingresaron en el hospital 4100 

pacientes con diagnóstico de patología oncológica. 
Con diagnóstico de tumores sólidos ingresaron 
1657 pacientes. De estos, 164 (9,9 %) tenían tumores 
raros (con un promedio de 16 pacientes nuevos/
año). En la Tabla 1 se describe la distribución de los 
tumores por grupo etario y sexo.

Tabla 1. Distribución de tumores según edad y sexo

Tumor	 N (%)	 Mediana de edad (años)	 0-14 años	 15-18 años	 Sexo (M/F)

Carcinoma de tiroides	 60 (36,5)	 12,6	 45	 15	 29/31 
		  (3,57-17,84)	
Carcinoma suprarrenal	 14 (8,5)	 2,8	 13	 1	 7/7 
		  (0,54-15,7)	
Tumores pulmonares:

Blastoma pleuropulmonar	 4 (2,4)	 2,8	 4	 0	 1/3
Carcinomas	 3 (1,8)	 16	 0	 3	 0/3
Tumores miofibroblásticos	 7 (4,2)	 5,6	 5	 2	 4/3

Melanoma	 13 (7,9)	 6,2	 11	 2	 6/7 
		  (1,56-15,26)	
Tumores carcinoides	 12 (7,3)	 12,17	 10	 3	 7/5 
		  (7,4-16,5)	
Carcinoma de glándulas salivales	 11 (6,7)	 13,3	 8	 3	 4/7 
		  (1,5-14,8)	
Tumores gastrointestinales:

Carcinoma de colon	 4 (2,4)	 15,1	 0	 4	 2/2
GIST	 3 (1,8)	 15,25	 1	 2	 2/1
GANT	 1 (0,6)	 14,55	 0	 1	 0/1

Tumores gonadales no germinales	 7 (4,2)	 13,7	 4	 3	 1/6 
		  (0,15-15,5)	
Tumores pancreáticos:

Tumor de Frantz	 6 (3,6)	 12,7	 6	 0	 0/6
Pancreatoblastoma	 1 (0,6)	 5,4	 1	 0	 1/0

Carcinoma renal	 6 (3,6)	 9,1	 6	 0	 3/3 
		  (5,8-14,3)	
Carcinoma nasofaríngeo	 5 (3)	 14,2	 2	 3	 3/2 
		  (13,3-16,9)	
Feocromocitoma o paraganglioma	 5 (3)	 10,69	 3	 2	 3/2 
		  (9,04-15,28)	
Carcinoma de timo	 1 (0,6)	 11,5	 1	 0	 1/0

Total	 164	 12,38	 118	 46	 134/30

GIST: tumor del estroma gastrointestinal (por su sigla en inglés), 
GANT: tumor gastrointestinal derivado del ganglio autonómico (por su sigla en inglés).
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Las distintas histologías de algunos tumores se 
describen en la Tabla 2, y en la Tabla 3 se describen 
las condiciones predisponentes de otros.

Los pacientes con diagnóstico de carcinoma de 
tiroides recibieron tratamiento con tiroidectomía 
y  con iodo radioact ivo en el  servic io  de 
Endocrinología. Con una mediana de seguimiento 
de 38,4 meses (rango 1-128 meses), ningún 
paciente presentó eventos. En el seguimiento, se 
perdieron 4 pacientes.

Los pacientes con diagnóstico de carcinoma 
suprarrenal se clasificaron, según el Grupo 
de Oncología Pediátrica (COG, por su sigla 
en inglés), en estadio I (2 pacientes), estadio II 
(2 pacientes), estadio III (5 pacientes) y estadio IV 
(5 pacientes). Los pacientes con tumores en 
estadios I y II recibieron tratamiento quirúrgico, 
mientras que 4 pacientes con tumores en estadio 
III y 3 en estadio IV recibieron quimioterapia 
(QMT). Para una mediana de seguimiento de 
24,6 meses (rango: 1-66 meses), los pacientes 

Tabla 3. Alteraciones genético-moleculares con predisposición al cáncer halladas en este estudio

Tumor (total de pacientes)	 Alteración y número de pacientes

Carcinoma de tiroides (60)	 Patología previa (8 pacientes): 6 desarrollaron el carcinoma de tiroides como 
segunda neoplasia (2 con linfoma de Hodgkin que recibieron RDT en la 
zona del cuello, 1 con antecedente de tumor de células de Sertoli-Leydig con 
mutación del gen DICER-1, 1 con rabdomiosarcoma de cavum que recibió 
RDT, 1 con diagnóstico de leucemia linfoblástica aguda e hipopituitarismo 
con recaída testicular que recibió RDT, y 1 con hepatocarcinoma asociado a 
glucogenosis de tipo I, que recibió un trasplante hepático). Un paciente tenía 
antecedente de adenoma hipofisario y 1 tenía bocio nodular autoinmune. 

Carcinoma suprarrenal (14)	 Se estudió la mutación del gen p53 en 6 pacientes, y se detectó en 3. Uno de 
estos pacientes tenía diagnóstico de síndrome de Li Fraumeni, otro presentó 
la mutación más frecuentemente encontrada en los pacientes con este tumor 
en el sur de Brasil (p.R337H) y la última fue una mutación esporádica.

Feocromocitoma	 Mutación VHL (1 paciente).
Carcinoma nasofaríngeo (5)	 Se buscó la presencia de ADN del virus de Epstein-Barr mediante PCR en 3 

pacientes, hallándose presente en los 3.
Tumores de células gonadales no germinales (7)	 En 2 se encontró positiva la mutación del DICER-1 (ambos tumores de 

células de Sertoli-Leydig).
Blastoma pleuropulmonar (4)	 En 2 pacientes se buscó la mutación del gen DICER-1 (ambos de tipo I); 

ambos resultados fueron negativos.

RDT: radioterapia, ADN: ácido desoxirribonucleico.

Tabla 2. Subtipo histológico de los tumores

Tumor (n pacientes)	 Subtipo histológico (n pacientes)

Carcinoma de tiroides (60)	 Papilar (50)
	 Folicular (7)
	 Medular (3) 
Carcinoma de glándulas salivales (11)	 Mucoepidermoide (7)
	 De células acinares (2)
	 Adenoideoquístico (1)
	 Pobremente diferenciado (1)
Tumores gonadales no germinales (7)	 De la granulosa juvenil (3)
	 Sertoli-Leydig (2)
	 Estromal esclerosante (1)
	 Carcinoma de células pequeñas del ovario (1)
Carcinoma renal (6)	 Células claras (4)
	 Papilar (1)
	 Subtipo cromófobo (1)
Feocromocitoma/paraganglioma (5)	 Feocromocitoma (2)
	 Paraganglioma (2)
	 Mixto (1)
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en estadio I y II se encuentran vivos y libres de 
enfermedad. Fallecieron 3 pacientes (estadio IV), 
uno al mes del diagnóstico, sin tratamiento, y los 
otros dos por progresión de enfermedad a los 
6 y 30 meses del diagnóstico. Los pacientes que 
recibieron tratamiento adyuvante no recibieron 
mitotano, debido a que no se dispone de esta 
medicación en Argentina.

De los 14 pacientes con tumor pulmonar, 
4   t u v i e r o n  d i a g n ó s t i c o  d e  b l a s t o m a 
pleuropulmonar (2 de tipo I y 2 de tipo II). Estos 
últimos recibieron tratamiento adyuvante, uno 
con QMT y el otro con QMT y radioterapia 
(RDT), ambos fallecieron por progresión de 
enfermedad a los 4 y 6 meses del diagnóstico, 
respectivamente. La resección quirúrgica fue 
el tratamiento realizado en los blastomas de 
tipo I, encontrándose libres de enfermedad 
con una mediana de seguimiento de 24 meses 
(17 y 31 meses, respectivamente). Un paciente 
desarrolló un nefroma quístico 2 años después del 
diagnóstico inicial.

Siete pacientes fueron diagnosticados con 
tumor miofibroblástico inflamatorio, cuyo 
tratamiento fue exclusivamente quirúrgico. Dos 
pacientes presentaron recaída local, logrando una 
nueva remisión con cirugía, 1 paciente falleció 
a los 3 meses del diagnóstico por progresión, 
2 pacientes se perdieron en el seguimiento y 
4 (incluidos los dos recaídos) se encuentran vivos 
sin enfermedad a más de 5 años del diagnóstico.

Por último, 3 pacientes tuvieron diagnóstico 
de carcinoma (epidermoide, mioepitelial y 
adenoideo-quístico). El paciente con carcinoma 
mioepitelial fue operado y seguido en este 
hospital, los otros 2 pacientes fueron derivados 
a otra institución. El paciente con carcinoma 
epidermoide recibió QMT adyuvante y falleció 
por progresión de enfermedad a los 15 meses del 
diagnóstico. Los otros dos pacientes se encuentran 
vivos, sin enfermedad, a 25 y 63 meses del 
diagnóstico, respectivamente.

D e  l o s  1 4  p a c i e n t e s  c o n  d i a g n ó s t i c o 
de melanoma, 8 continúan vivos y libres de 
enfermedad, con una mediana de seguimiento 
de 26 meses (rango 2-89 meses). Cuatro pacientes 
fallecieron por progresión de enfermedad a los 2, 
4, 19 y 26 meses del diagnóstico, respectivamente. 
Dos pacientes se perdieron en el seguimiento.

Los 12 pacientes con tumores carcinoides 
(5 de pulmón y 7 de apéndice cecal) recibieron 
solo tratamiento quirúrgico. Actualmente se 
encuentran vivos, sin enfermedad, luego de una 
mediana de seguimiento de 35 meses (rango 
3-71 meses).

D e  l o s  1 1  p a c i e n t e s  c o n  d i a g n ó s t i c o 
de carcinoma de glándulas salivales, solo el 

paciente con carcinoma pobremente diferenciado 
se presentó con metástasis y fue el único que 
recibió tratamiento adyuvante (QMT y RDT), 
falleciendo por progresión de enfermedad a 
los 8 meses del diagnóstico. Un paciente con 
carcinoma mucoepidermoide presentó recaída 
local a los 55 meses del diagnóstico, logrando una 
nueva remisión con cirugía. Nueve pacientes se 
encuentran vivos sin enfermedad, con una mediana 
de seguimiento de 29 meses (rango 2-79 meses). Un 
paciente se perdió en el seguimiento.

Los 4 pacientes con carcinoma de colon 
presentaron metástasis al diagnóstico y recibieron 
QMT, 1 de ellos derivado a otra institución. Todos 
fallecieron por progresión de la enfermedad, con 
una mediana de sobrevida desde el diagnóstico 
de 6,7 meses (rango 5-11 meses).

Los pacientes con diagnóstico de tumor del 
estroma gastrointestinal (GIST, por su sigla en 
inglés) (3 pacientes) y tumor gastrointestinal 
derivado del ganglio autonómico (GANT, 
por su sigla en inglés) (1 paciente) recibieron 
solo tratamiento quirúrgico. Un paciente 
con diagnóstico de GIST presentó recidiva 
locorregional a los 24 meses del diagnóstico, 
recibió imatinib durante dos años permaneciendo 
estable y se encuentra vivo a 79 meses del 
diagnóstico. Los otros 3 pacientes se encuentran 
vivos sin enfermedad, con un seguimiento de 
entre 5 y 20 meses.

Los 7 pacientes con tumores gonadales no 
germinales fueron clasificados, luego de la cirugía, 
como estadio 1 (3 pacientes) y II (4 pacientes) 
según la clasificación postquirúrgica del Grupo 
Internacional de Rabdomiosarcoma (IRS, 
por su sigla en inglés). Solo el carcinoma de 
células pequeñas de ovario fue metastásico. 
Cinco pacientes realizaron tratamiento, 4 QMT 
(1 recayó) y 1 solo (carcinoma de células pequeñas) 
recibió QMT y RDT, y falleció a los 3 meses del 
diagnóstico por progresión de enfermedad. El 
resto de los pacientes se encuentran vivos y sin 
enfermedad con una mediana de seguimiento de 
18 meses (rango: 8-119 meses).

Seis pacientes presentaron tumor sólido 
seudopapilar del páncreas (tumor de Frantz) 
y solo recibieron tratamiento quirúrgico. Un 
paciente presentó pancreatoblastoma localizado y 
este recibió QMT (con cisplatino y doxorrubicina), 
finalizando el tratamiento en remisión completa. 
Se encuentra vivo y sin enfermedad a 7 meses del 
diagnóstico.

De los 6 pacientes con diagnóstico de 
carcinoma renal, se realizó una nefrectomía en 
cinco. Tres pacientes presentaron compromiso 
gangl ionar ,  n inguno  con  metás tas i s  en 
el momento del diagnóstico. Dos pacientes 
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recibieron QMT y RDT, 1 paciente realizó RDT 
y el resto sólo recibió tratamiento quirúrgico. El 
paciente que fue biopsiado no recibió tratamiento 
y falleció a los 21 meses del diagnóstico. Un 
paciente presentó una recaída metastásica a 
los 5 meses del diagnóstico, y falleció 6 meses 
después. Los otros 4 pacientes se encuentran 
vivos y sin enfermedad, con una mediana de 
seguimiento de 52 meses (rango: 18-86 meses).

De los pacientes con diagnóstico de carcinoma 
nasofaríngeo, 3 tenían metástasis al momento del 
diagnóstico. Todos realizaron tratamiento (QMT 
+ RDT 4, uno recibió solo RDT). Dos pacientes 
recayeron con metástasis, uno falleció a los 
33 meses del diagnóstico. El resto de los pacientes 
se encuentran vivos y libres de enfermedad, con 
una mediana de seguimiento de 60 meses (rango: 
26-105 meses).

L o s  p a c i e n t e s  c o n  d i a g n ó s t i c o  d e 
feocromocitoma o paraganglioma fueron 
intervenidos quirúrgicamente. Un paciente 
presentó metástasis al diagnóstico y falleció a los 
50 meses del diagnóstico. Tres se encuentran sin 
enfermedad, con una mediana de seguimiento de 
60 meses (rango: 22-53 meses), y uno se perdió en 
el seguimiento.

El paciente con diagnóstico de carcinoma de 
timo presentó metástasis. La pieza resecada tenía 
márgenes comprometidos. Luego de la cirugía, 
realizó QMT y RDT, falleció a los 7 meses del 
diagnóstico por progresión de la enfermedad.

No hubo ningún paciente con diagnóstico de 
carcinoma de mama.

DISCUSIÓN
El presente trabajo comprende el primer 

reporte de tumores raros de Argentina. Si bien 
fue realizado en una sola institución, esta recibe el 
50 % de los tumores sólidos del país. Se fortalece 
el concepto de representatividad al comparar 
el total de pacientes con estos diagnósticos 
registrados en el ROHA2 entre los años 2000-2013, 
con un promedio de 30 pacientes por año, con el 
presente estudio realizado durante 10 años, en el 
que el promedio es de 16 pacientes por año.

Al tratarse de un estudio retrospectivo, donde 
los pacientes recibieron tratamiento en diferentes 
servicios del hospital, por lo que es probable que 
el número de pacientes registrados sea menor 
al real. Esto se transforma, así, en una de las 
principales debilidades del estudio, similar a 
lo observado en el primer reporte del grupo de 
Tumores Raros en la Edad Pediátrica (TREP, por 
su sigla en italiano),3 quienes, retrospectivamente, 
entre los años 1982-1998, describen una frecuencia 
de 15 pacientes nuevos por año y, al realizar 
el estudio de manera prospectiva, el número 

asciende a 49 pacientes por año (entre enero de 
2000 y diciembre de 2005). Otro dato es que, 
mientras para el grupo italiano y para el COG 
los tumores raros corresponden entre un 8 % y 
un 10 % de todos los tumores diagnosticados 
en la edad pediátrica,3,6 en nuestra cohorte, 
de 4100 pacientes con patología oncológica 
ingresados, 164 tenían tumores raros (4 %).

Según datos del Programa de Resultados 
Finales de Vigilancia Epidemiológica (SEER, por 
su sigla en inglés),7 el 75 % de los tumores raros 
ocurren en pacientes adolescentes y adultos 
jóvenes. En nuestra cohorte, los pacientes mayores 
de 15 años representan el 27 %, porcentaje similar 
al encontrado por el grupo italiano (22 % de 
pacientes entre 15 y 17 años3). Es probable que 
esto se deba a que los pacientes diagnosticados 
con estos tumores en la adolescencia sean 
manejados en centros de adultos.

E n  n u e s t r a  s e r i e ,  l o s  t u m o r e s  m á s 
frecuentemente diagnosticados fueron carcinoma 
de tiroides, carcinoma suprarrenal y melanoma. 
Si se los separa por grupos etarios, en niños (0-
14 años) se respeta el mismo orden de frecuencia, 
mientras que, en adolescentes (15-18 años), el 
carcinoma de tiroides continúa en primer lugar 
en frecuencia, mientras que el segundo lugar 
lo ocupa el carcinoma de colon. El resto tuvo 
una distribución similar. Cabe destacar que 
los pacientes con diagnóstico de carcinoma 
de tiroides son seguidos y tratados solo por el 
servicio de Endocrinología del hospital, excepto 
aquellos con neoplasia previa. Algo similar 
ocurre con los pacientes con diagnóstico de 
melanoma, cuyo servicio de referencia es el de 
Dermatología, y raras veces se atienden en el 
servicio de Oncología. Esta es una limitación que 
se observa al momento de registrar a los pacientes, 
compartida por otros grupos internacionales.3-6-8

Algunos de estos tumores raros cuentan con la 
particularidad de tener alteraciones moleculares 
específicas. El conocimiento de la presencia de 
estas es un dato fundamental para un consejo 
genético adecuado y ofrece la oportunidad de 
estudiar a los familiares del caso índice para 
un eventual diagnóstico precoz. En el presente 
estudio, se encontró que sólo se estudió al 43 % 
de los pacientes con diagnóstico de carcinoma 
suprarrenal en busca de una mutación del gen 
p53, que estaba alterado en la mitad de los casos. 
Sería importante conocer el estado de este gen, 
dado que se sabe que hay una mayor incidencia 
de este tumor en el sur de Brasil por una mutación 
específica,9-10 y que en el hospital se atiende 
un gran número de pacientes provenientes de 
provincias limítrofes con ese país.

La enfermedad de Von Hippel-Lindau es 
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un síndrome familiar con predisposición al 
cáncer, asociado a una variedad de tumores 
benignos y malignos, principalmente tumores 
de retina y de cerebelo, y al hemangioblastoma 
espinal, carcinoma de células renales y, en 
mucha menor frecuencia, feocromocitoma.11 
Se debe a la mutación del gen VHL, ubicado 
en el cromosoma 3p25.3; se hereda de manera 
autosómica dominante y su detección en uno de 
los pacientes con feocromocitoma no solo es útil 
para realizar consejo genético, sino para realizar 
controles periódicos con el objetivo de descartar 
el resto de los tumores que aparecen con mayor 
frecuencia en este síndrome.

Otra mutación para investigar es compartida 
por  dos  pato logías ,  la  de l  gen  DICER-1 
(14q32.13). Esta suele asociarse con blastomas 
pleuropulmonares, tumores del estroma de los 
cordones sexuales de ovario y nefromas quísticos, 
entre otros.12 Entre los pacientes de esta serie con 
diagnóstico de blastoma pleuropulmonar, solo se 
estudiaron aquellos con tumores de tipos I: uno 
de ellos desarrolló posteriormente un nefroma 
quístico, en el cual no se encontró la mutación, 
y en el otro se encuentra pendiente el resultado. 
Con respecto a los pacientes con diagnóstico de 
tumores gonadales no germinales, esta mutación 
se encontró en las dos pacientes con diagnóstico 
de tumor de células de Sertoli-Leydig, descripto 
en la bibliografía como la histología más frecuente 
para esta mutación.

Al  recopi lar  datos  con respecto  a  las 
alteraciones moleculares en pacientes aquí 
presentados, se encontró que no se realizó el 
estudio en todos ellos, en su mayoría por la falta 
de disponibilidad en el momento del diagnóstico.

Un dato relevante encontrado en este estudio 
es que el 10 % de los pacientes con diagnóstico 
de carcinoma de tiroides tenían historia de otra 
patología oncológica previa. Cuatro de ellos 
habían recibido RDT (2 específicamente en la 
zona del cuello), antecedente que aumenta un 
17 % el riesgo de padecer carcinoma de tiroides, 
ya que la glándula es muy vulnerable a los 
efectos carcinogénicos de las radiaciones.13 Un 
paciente recibió tratamiento inmunosupresor por 
haber recibido un trasplante y en otro se detectó 
una mutación en el gen DICER-1. Este hallazgo 
refuerza la importancia del seguimiento y control 
postratamiento de los pacientes oncológicos.

Con respecto al seguimiento de los pacientes 
con diagnóstico de tumores raros, cabe destacar 
que solo un 6 % se perdieron en el seguimiento.

Conocer estos datos iniciales permitirá 
proponer nuevas estrategias de registro y 
formular, en forma interdisciplinaria, propuestas 

de diagnóstico, tratamiento y seguimiento. La 
recopilación multicéntrica de información y en 
el nivel nacional es un desafío a realizar como 
siguiente paso.

CONCLUSIÓN
La prevalencia de TR fue del 9,9 % de los 

tumores sólidos. El 27 % se presentaron en 
pacientes fueron adolescentes. Los tumores 
diagnosticados con mayor frecuencia fueron 
carcinoma de tiroides, carcinoma suprarrenal y 
melanoma. El tratamiento y la evolución varió 
según el tipo histológico. Se hallaron alteraciones 
moleculares predisponentes en el 5,3 % de los 
pacientes, y el 3,5 % tenían historia de patología 
oncológica. n
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