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OBJETIVO DOCENTE

A pesar de ser relativamente infrecuente, el cancer infantil es la segunda
causa de muerte en pediatria después de los traumatismos accidentales.
La mayoria de las masas de cabeza y cuello en pediatria son de etiologia
inflamatoria/infecciosa. La etiologia neoplasica es menos comun
suponiendo un 5% de todos los canceres pediatricos.

La imagen es fundamental para el diagndstico precoz, estadiaje vy
seguimiento.

A continuacion repasaremos las caracteristicas clinicas y radiologicas de
las causas mas frecuentes que incluyen los linfomas no Hodgkin, linfomas
Hodgkin, rabdomiosarcomas, neoplasias de tiroides y neuroblastomas.

REVISION DEL TEMA

TUMORES MALIGNOS:

LINFOMAS

Los linfomas son los tumores que mas frecuentemente afectan la cabeza
v el cuello en |la edad pediatrica (menores de 18 anos).

El linfoma de Hodgkin (LH) y el linfoma no Hodgkin ( LNH), suponen un
10-15% de los tumores pediatricos, siendo solo mas frecuentes las
leucemias y los tumores del sistema nervioso central.

Se suelen presentar con afectacidon cervical linfatica. La mayoria de
adenopatias cervicales en pediatria son benignas y reactivas, sin embargo
su persistencia (mas de 6 semanas) sobretodo si es indolora vy si afecta el
triangulo cervical posterior o supraclavicular debe hacernos sospechar.
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Linfoma de Hodgkin (LH)

Es el linfoma mas frecuente en adolescentes. Histologicamente se divide
en dos subtipos: uno “clasico” (90%) que se caracteriza por la presencia
de células de Reed-Sternberg y células de Hodgkin mononucleares
grandes, v otro “de predominio linfocitico” con ausencia de las células
tipicas de Hodgkin y células de Reed-Sternberg, y habitualmente de
comportamiento menos agresivo y mejor pronostico.

Se presenta habitualmente con adenopatias cervicales (habitualmente
unilaterales), supraclaviculares y/o mediastinicas, con o sin sintomas
sistéemicos (fiebre, pérdida de peso y sudores nocturnos).

El PET-TC necesario por un lado para completar el estadiaje inicial y por
otro para evaluar la respuesta inicial al tratamiento.
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Figura 1

Nino de 5 anos que debuta con adenopatias submandibulares persistentes,
de aspecto patologico en la ecografia (A), con adenopatias
supradiafragmaticas en TAC (B). La biopsia confirma el diagnostico de
linforma de Hodgkin.
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Figura 2

Paciente de 12 anos que consulta por malestar general y astenia de 2
semanas de evolucion. Radiografia de torax patologica (A) con
desplazamiento de linea paratraqueal derecha e hilios prominentes. Se
realiza TAC (B): multiples adenopatias supradiafragmaticas e
infradiafragmaticas, que obligan a descartar proceso linfoproliferativo. Se
confirma linfoma de Hodgkin por biopsia de adenopatia.

Linfomas No Hodgkin

Es mas frecuente que el LH en ninos menores de 10 anos.

Hay 4 subtipos segun la clasificacion internacional de la Organizacion
Mundial de la Salud (WHO): Linfoma de Burkitt, Linfoma difuso de células
grandes tipo B, linfoma linfoblastico y linfoma anaplasico.

EL 70% desarrollan enfermedad a distancia.

L. de Burkitt: Puede ser endémico, esporadico y formas relacionadas con
inmunodeficiencia. Es un linfoma tipo B que tiene un gran ratio de
crecimiento.

El esporadico se asocia al VEB, enfermedad extranodal aunque rara puede
ocurrir en anillo de Waldeyer, nasosinusal, orbita...

El endémico se suele presentar como masa mandibular.
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Figura 3

Linfoma de Burkitt. Lesion tumoral con captaciones de moderada - elevada
actividad que afectan a la rama vertical mandibular derecha con imagen de
partes blandas asociada y sobre manubrio esternal que sugieren Ia
existencia de enfermedad linfoproliferativa a nivel 6seo.

Captacion sobre atelectasia-condensacion en LSD en relacion con Ia
neumonia conocida.
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Figura 4
Nino de 4 anos que consulta por tumoracion en mejilla derecha de 5 dias

de evolucidon que no mejora pese a tratamiento antibiotico. Diagnostico
inicial de flemoén dental. Se realiza ecografia y TC en urgencias.

Ecografia (A) v TC tras CIV (B,C): masa con epicentro en seno maxilar
derecho, de densidad de partes blandas, con marcada destruccion osea

locorregional. No se identifican cambios inflamatorios locorregionales que
sugieran un origen infeccioso.

Se completa estudio mediante RM con sospecha de etiologia maligna.

RM (D-H): Lesion de 3,5 x 3,6 x 3,5 cm que ocupa seno maxilar derecho con
destruccion de todas sus paredes extendiéndose medialmente hacia fosa

nasal derecha. La lesion presenta una marcada restriccion en secuencia de

difusion. Presenta un realce poco intenso y no homogéneo, y las curvas de
perfusion presentan un perfil de lesidn agresiva.

Se realiza una biopsia que confirma el diagnostico de linfoma de Burkitt.
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RABDOMIOSARCOMA (RMS)

Es el sarcoma mas frecuente en menores de 15 anos, y hasta un tercio se
presentan en la cabeza y el cuello. Supone el 8% de los tumores
pediatricos (tipico en varones en primera década de vida).

Presenta dos picos de incidencia: a los 2-6 anos y a los 10-18 anos.

Se establecen varios grupos de riesgo y también grupos pronodsticos de
acuerdo con el estadiaje y el subgrupo histologico. El 14% debutan con un
estadio IV al diagnostico.

La cabeza y cuello es el sitio de presentacion primaria en el 40% de RMS en
NINOS.

La TC sirve para ver la afectacion osea.

La RMN es la técnica de eleccidn para su caracterizacion, valorar relaciones
anatomicas vy la extension intracraneal. Presentan senal hiperintensa en
secuencias T2, isointensa con respecto al musculo en secuencias T1, con
moderado a intenso realce tras gadolinio.

Son de ayuda las secuencias con supresion grasa para evaluar la afectacion
orbitaria.

Segun su localizacion se dividen en orbitaria, parameningeo y no
parameningeo. Los orbitarios suelen ser no invasivos y confinados a la
Orbita, con excelente pronostico. Los parameningeos son grandes,
invasivos, con extension intracraneal, y su localizacion, considerada de

riesgo, condiciona un peor pronostico.
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Figura 5
Nina de 7 anos y 10 meses con alteracion motilidad ocular.

PET-TAC (A-D): masa parafaringea izquierda de densidad de partes
blandas que origina rectificacion de la pared lateral izquierda del cavum
sobrepasando linea media, anteriormente oblitera la coana izquierda
originando retencion de secreciones. Captacion que sugiere metastasis
O0sea en cabeza de humero izquierdo (D).

RMN (E-G) (secuencias T2 coronal, T1 SPIR axial tras gadolinio): masa
parafaringea izquierda de densidad de partes blandas hiperintensa en T2,
con moderado realce postcontraste, altamente sospechosa de etiologia
neoplasica, probable rabdomiosarcoma.

Diagnostico mediante  biopsia: rabdomiosarcoma  embrionario
parameningeo (base de craneo) metastasico (metastasis oseas).
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CARCINOMA NASOFARINGEO

Tipico de adolescentes, con predominio en el sexo masculino.

La afectacion avanzada al debut es comun, con erosion base de craneo y
afectacion de nervios craneales.

Suele debutar con sordera, dolor, problemas sinusales.

Histologicamente la gran mayoria son carcinomas indiferenciados (tipo Il
de la WHO), a diferencia de los adultos que suelen ser C. de células
escamosas queratinizante (tipo | de la WHO).

Se asocia con Viurs Epstein Barr, entre otros factores de riesgo.

La RMN permite una mejor caracterizacion de extensidon intracraneal vy
afectacion de pares craneales. Suelen tener un comportamiento levemente
hiperintenso en secuencias T1/T2 con realce homogéneo.

Figura 6

Varon de 14 anos con IRN por hipertrofia adenoidea intracoanal, por lo que se
realiza una adenoidectomia endoscopica.

El estudio de anatomia patologica muestra un resultado de carcinoma escamoso
no queratinizante indiferenciado.

En TAC tras CIV (A): masa hipercaptante en cavum, rebasa la linea media, de 34
X 34 x 30 mm (AP x LL x CC) compatible con el carcinoma conocido.

En RM (B-C): La masa se muestra hiperintensa en secuencias T1 SPIR y presenta
realce tras gadolinio (sagital).
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NEUROBLASTOMA

Tercera neoplasia mas frecuente en la infancia (tumor solido extracraneal
mas frecuente) después de leucemias y tumores de sistema nervioso
central, pero solo supone el 5% de los tumores primarios en cabeza y cuello.
Tipico de los primeros anos de vida y poco habitual en ninos mayores. Se
originan de ganglios cervicales simpaticos, por lo que suelen debutar como
masa en espacio retrofaringeo o laterocervical.

A nivel de cabeza y cuello pueden presentarse como afectacion metastasica
de primario en otra localizacion.

Los test incluyen el lodine-123 (MIBG) para confirmar diagnostico.

En RMN aparece como masa con restriccion a la difusion, calcificaciones

(mejor apreciadas mediante TC y/o ecografia), quistes y componente
intraespinal.

Figura 7

Nina de 22 meses, con adenopatias laterocervicales izquierdas.

La ecografia (A): muestra adenopatias con calcificaciones milimétricas,
sospechosas.

En TAC (B-C) conglomerado adenopatico cervical izquierdo, de 6 x 4,7 x 4,5 cm,
con algun pequeno foco calcificado, que ocupa desde region lateral izquierda del
cavum hasta area supraclavicular izquierda. El conglomerado desplaza la arteria
carotida hacia delante y la traquea y esofago hacia la derecha.
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CANCER DE TIROIDES

El 5-10% de canceres de tiroides son en edad pediatrica. Factores de
riesgo: Polipomatosis familiar, Sindrome de Cowden, irradiacion cervical.
La histologia suele ser bien diferenciado, y el tipo mas comun es el
carcinoma papilar.

Suelen presentarse en mujeres adolescentes como nodulo solitario. La
prueba diagnostica inicial es la ecografia en la que suele tener
microcalcificaciones, margenes mal definidos y ecogenicidad variable.
Adenopatias metastasicas en el 50% de los casos a la presentacion.

El pronostico es habitualmente bueno, (supervivencia superior al 95%)
en los pacientes pediatricos. Las recaidas son mas habituales en mayores
de 10 anos y en pacientes con ganglios afectados al diagnostico.

Figura 8

En ecografia (A-B): en LTl existe un nodulo en parte hipo en parte
hiperecogenico, con microfocos hiperecogénicos en su interior sin clara
sombra posterior, bien delimitado, de 13 mm, TIRADS 5. Asocia adenopatias de
aspecto patolégico en niveles Il y IV izquierdos de hasta 8 mm.
Se practico biopsia percutanea ecoguiada del nodulo tiroideo y PAAF

ecoguiada de adenopatias de nivel IV. Anatomia patologica: Carcinoma Papilar
de tiroides.
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TUMORES BENIGNOS

ANGIOFIBROMA NASOFARIGEO JUVENIL

Tumor altamente vascularizado. Puede presentar comportamiento agresivo
local. Tipico de varones adolescentes y adultos jovenes.

Se localiza en l|la pared posterolateral de cavidad nasal en foramen
esfenopalatino y crece hacia fosa pterigopalatina. Erosiona y remodela
hueso. No necesita biopsia para su diagnostico.

En RMN presenta vacios de senal y marcado realce. En la arteriografia
muestra intenso realce tumoral. El aporte suele ser via ramas dela arteria
maxilar interna y arteria faringea ascendente.

Suele requerir embolizacion previo a intervencion quirurgica para evitar
hemorragia.
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Figura 9

Imagen de TAC tras CIV corte axial (A), RMN sin (B) y tras gadolinio (C) v
arteriografia (D).

Masa que se extiende desde fosa pterigomaxilar derecha la cual se encuentra
ensanchada hacia porcidon posterior de fosas nasales englobando cornete
inferior y medio, impronta sobre tabique nasal, se introduce en seno
esfenoidal a través de defecto en su suelo y ocupa la porcidon anterior de la
rinofaringe, sugestiva de angiofibroma nasofaringeo juvenil.

Se realizo arteriografia para embolizacion prequirurgica.
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HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS (HCL)

Se trata de una proliferacion anormal clonal de histiocitos. No esta claro si es
un proceso inflamatorio o neoplasico.

Puede presentar areas de necrosis que simulan infeccion, por lo que pude ser
dificil el diagnostico inicial.

La presentacion en forma de lesion aislada es |a mas frecuente en ninos:
orbita, maxilar, mandibula, hueso temporal.

Figura 10

Varon de 10 anos, con traumatismo y hematoma en region parietal que
persiste tras varias semanas. Se realiza radiografia de craneo (A) en la que se
observa una lesion litica en hueso parietal izquierdo bien definida, se completa
estudio con ecografia (B) en |la que se objetiva masa de partes blandas
hipovascular de morfologia redondeada que interrumpe calota craneal. En TAC
(C-D) masa con componente tanto extra como intracraneal, el componente
intracraneal rebasa las dimensiones de la lesion litica en calota.

Seguimiento segun recomendaciones del protocolo internacional para el
manejo de histiocitosis LCH-IV para lesiones aisladas, (observacion sin
tratamiento).
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Figura 11

Nino de 4 anos, natural de Bolivia, antecedentes de HCL. En TAC (A) lesidon en
punta de mastoides izquierda (HCL confirmada mediante biopsia) que presenta
unas dimensiones aproximadas de 10x17 mm. En RMN (B-C) moderado realce
tras gadolinio, con extension a planos superficiales y profundos con contacto

meningeo y con el seno transverso ipsilateral envolviéndolo parcialmente pero
con permeabilidad del mismo.

.,‘¢~

Evolucidon favorable con conducta expectante.
Se muestra RMN de control sin (D) vy tras gadolinio (E) en corte coronal.
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TUMORES DE LA VAINA NERVIOSA

Hay diferentes tipos: solitarios, plexiformes y tumores malignos de la
vaina nerviosa, que se asocian a la neurofibromatosis tipo 1.

Los schwannomas pueden encontrase dentro de las neurofibromatosis
tipo 2.

El neurofibroma solitario y los schwannomas suelen ser bien
delimitados, con senal variable e hipointensos en T2. Presentan realce

homogéneo con focos quisticos.

Figura 12

Nino con bulto en region maxilar persistente. En ecografia (A-B): se observa una
tumoracion soélida de 2,7 x 1,1 x 1,7 cm vascularizada que condiciona
remodelamiento- festoneado en la cortical vestibular de la hemimandibula
derecha adyacente. En TAC tras CIV (C) se observa una lesion de 1,9 x 1,3 x 3 cm
en contacto con cara vestibular de rama mandibular de cuerpo mandibular
derecho a la cual remodela adelgazada y al reborde alveolar de pieza 4.6

Una biopsia confirma diaghostico de Schwannoma de |la rama mandibular del

facial
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TERATOMAS

Son neoplasias congeénitas con tejidos de las tres lineas celulares
germinales.

Los teratomas cervicales se suelen detectar en la ecografia antenatal y
pueden suponer amenaza para la via aérea.

En ecografia suelen ser masas heterogéneas solido-quisticas. En RMN el
componente quistico suele ser hipo-isointenso en T1 e hiperintenso en T2.

DISPLASIA FIBROSA

Afectacion craneal en el 25% en las monoostotica y hasta en el 50% de las
formas poliostoticas. Caracteristica imagen en vidrio deslustrado.

§ /

Figura 13

Paciente con displasia 6sea en calota frontal y parietal derechas (A-B). Aparicion
de novo de lesion 6sea litica en calota frontal derecha (C), con masa asociada,
que presenta un nivel hematico en su interior, de 4 x 3,3 x 6,1 cm (Im x ap x cc)
con impronta hacia el parénquima cerebral frontal subyacente. Lesion que
sugiere quiste 0seo aneurismatico. Se practica biopsia siendo compatible con
sospecha clinica.

La mayoria de los quistes 0seos aneurismaticos secundarios se desarrollan en
asociacion con neoplasias benignas, mas comunmente los tumores 0seos de
celulas gigantes, osteoblastomas vy displasia fibrosa.
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PEComa

Tumor mesenquimal de células epiteliodes perivasculares. Disposicion
perivascular.

Extremadamente raro.

Inicialmente benignos pero hay casos de diseminacion y comportamiento
agresivo.

Figura 14

Lesion tumoral en espacio masticador izquierdo, de bordes definidos,
hiperdensa en serie con contraste con desplazamiento y remodelamiento de
rama mandibular izquierda a nivel proximal sin erosidn ni disrupcidon cortical, y
minima invasion- agrandamiento de canal dentario inferior.

Anatomia patologica confirma tras biopsia el diagnostico de PEComa.
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CONCLUSIONES

El papel de la radiologia es fundamental para |la caracterizacion
de los tumores de cabeza y cuello en pediatria.

Aunque infrecuentes debemos estar familiarizados con sus
principales caracteristicas radiologicas y los diagnosticos
diferenciales mas frecuentes.

El diagnostico de estos tumores es multidisciplinar y la radiologia
juega un papel cada vez mas importante tanto en el diagndstico
COMO en su seguimiento.
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