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1-RESUMEN

Introduccién: los tumores del sistema nervioso central (SNC) son los segundos

tumores mas frecuentes en la infancia.

Objetivo general: aportar la incidencia y supervivencia de las neoplasias (SNC) en
nifios menores de 15 afios de Castilla y Ledn desde 2003 a 2020, de forma global, por

subgrupos tumorales, grupos de edad y sexo y compararlos con otras series.

Material y métodos: Estudio de incidencia y supervivencia, descriptivo, analitico y
retrospectivo de las caracteristicas epidemiologicas de los nifios menores de 15 afios
afectos de tumor del SNC en Castilla y Leon, en el periodo 2003-2020, analizando

diferencias por sexo, grupos de edad y tipos de tumores.

Resultados: Dentro de los tumores infantiles, los del SNC fueron los segundos en
frecuencia con una incidencia ASRw de 40,66 por millon. La media anual de casos fue
de 11 y la razén de masculinidad de 1,36. La distribucién por grupos de edad fue: del
35,7% (0-4 afos), del 32,9% (5-9 afios) y del 31,5% (10-14 afos). El subgrupo tumoral
mas frecuente fue el Illlb (astrocitomas) (27%). ElI 56,85% se localizaron

infratentorialmente. La supervivencia final global fue del 72%(1C 95%: 65,6-77,4).

Conclusiones: en Castilla y Ledn, los tumores del SNC son los segundos tumores mas
frecuentes en la infancia, siendo el subgrupo de los astrocitomas el méas frecuente de
ellos. Predominan en varones. La supervivencia fue alta y varia segun el subgrupo
tumoral. Es importante para realizar estudios epidemiolégicos disponer de una fuente

de datos poblacional para el estudio del cancer en la infancia.

Palabras clave: tumores SNC, infancia, epidemiologia.



2-INTRODUCCION

El cancer infantil es una patologia de gran importancia socio-sanitaria, ya que aunque
presenta una incidencia baja, es la segunda causa de muerte en nifios de 1 a 14 afios,
lo que justifica el desarrollo de acciones que mejoren el conocimiento de su
epidemiologia para afrontar y adecuar su asistencia.[1] Las leucemias, los linfomas y
los tumores del SNC representan el 70% de todos los canceres observados en las
poblaciones europeas menores de 15 afios.[2] Dentro de los tumores cerebrales y del
SNC se incluyen aquellos tumores malignos y no malignos cerebrales, de los nervios
craneales, de los nervios espinales, de la médula espinal y de las meninges. [3,4] Los
tumores de sistema nervioso central son las neoplasias que se presentan con mayor
frecuencia durante la infancia, después de las leucemias, [5,6,7] representando el
tumor solido mas frecuente en nifios menores de 15 afos, [3,4,7-10] y la mayoria son
malignos. [3,4] Los tumores malignos del SNC representan aproximadamente del 15 al
20 por ciento de todas las neoplasias malignas infantiles. [4] Son causantes
aproximadamente del 30% de las muertes por cancer en menores de 15 afios. [9] De
todos ellos el 80 al 90% corresponden a tumores cerebrales. [11] Aproximadamente el
20% de los tumores que afectan al SNC tienen una presentacion entre los 0 y los 14
afos de edad, siendo la poblacion de 1 a 4 afios la mayormente afectada, [3,4] y hasta
un 10% se presenta en menores de 1 afio, grupo de edad donde la incidencia de estos
tumores es mayor. [5,6] En Espafia, segun el Registro Nacional de Tumores, cada afio
se registran entre 1.000 y 1.100 casos nuevos de tumores en nifios de entre 0 y 14

afos de los cuales, un 22,6% corresponden a tumores del SNC. [12]

La incidencia anual de tumores del SNC en nifios es de 20-50 casos por cada
1.000.000. Son ligeramente mas frecuentes en varones, [4,6] y tienen mayor
incidencia en la raza blanca. [6] Aunque hubo un aparente aumento en la incidencia de
tumores cerebrales en las décadas entre 1970 y 2000, esto se consider6 debido a su
mejor deteccién por la introduccion de la resonancia magnética en la década de 1980.
Actualmente se cree que cualquier cambio en las tasas de incidencia, probablemente
se deba a cambios en las clasificaciones de los tumores, mayor precision diagnéstica y
mejor informacion y acceso a la atencién médica. [9] Los datos de los tumores del
SNC son dificiles de comparar de manera fiable, debido a las diferencias en el
diagndstico (patoldgico o clinico), clasificacion (malignos o no malignos, neoplasias
especificas 0 no especificas) y cobertura por registros poblacionales ya que no todos

los registros de cancer recopilan datos para los tumores del SNC no malignos. [13]

A diferencia de la mayoria de los canceres, los tumores cerebrales no se clasifican por

estadios. Estos tumores se pueden clasificar en términos generales como tumores
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malignos y no malignos (o benignos). [3] En cuanto a la clasificacion de estos tumores
del SNC en los nifios, principalmente se utilizan dos sistemas para hacerlo: la
clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) que se basa en la
histologia del tumor y los parametros moleculares y la Clasificacion Internacional del
Cancer Infantil (ICCC) que se basa en el sitio y la morfologia (histologia) del tumor

primario. [4]

La clasificaciéon de la Organizacibn Mundial de la Salud especifica un sistema de
clasificacion, que va desde el grado | hasta el grado 1V. Los tumores de grado /1l se
consideran benignos o de bajo grado, mientras que los tumores de grado III/IV son
malignos o de alto grado. Considerandose OMS Grado |: Tumores circunscritos, de
lento crecimiento y bajo potencial de conversidon a un tumor de mayor malignidad.
OMS Grado II: Tumores de borde difuso, lento crecimiento y, algunos, con tendencia a
progresar a tumores de mayor malignidad. OMS Grado lll: Tumores infiltrantes con
células atipicas o anaplasicas y mayor numero de mitosis. OMS Grado IV: Tumores de
rapido crecimiento con alta tasa mitética, pudiendo presentar vasos de neoformaciéon y
areas de necrosis. [14] La revision del 2016 del sistema de clasificacion de la OMS, se
basa no sélo en la apariencia histopatolégica sino también en parametros moleculares
bien establecidos. [3,15] Con esta clasificacibn basada en datos moleculares se
pretende una identificacion mas facil de los tipos de tumores y sus respectivos
tratamientos, [7] de forma que se facilite la realizacion de estudios clinicos,
experimentales y epidemiologicos que conduzcan a mejoras en la vida de los
pacientes con tumores cerebrales. [15] La Clasificacion Internacional para Cancer
Infantil (ICCC-3), que es la utilizada por los registros de cancer infantil, es la versién de
Clasificacién Internacional para Cancer Infantil basada en la CIE-O-3 (Tabla-1). A
diferencia de la ICCC-2, presenta tres niveles de clasificacion: los 12 grupos
diagndsticos habituales, el nivel de subgrupos y una clasificacion extendida de los
subgrupos. Permite una mayor precision y especificidad en la clasificacion del cancer
infantil . [12] En la Tabla 2 se muestran la clasificacion extendida de los subgrupos del
grupo Il (SNC y miscelanea de neoplasias intracraneales e intraespinales) de la ICCC-
3.



Tabla-1. Clasificacion Internacional para Cancer Infantil (ICCC-3)
grupos diagnosticos

I Leucemias, enfermedades mieloproliferativas y mielodisplasicas
Il Linfomas y neoplasias reticuloendoteliales

Il SNC y miscelanea de neoplasias intracraneales e intraespinales
\% Neuroblastomas y otros tumores de células nerviosas periféricas
V Retinoblastomas

VI Tumores renales

VIl Tumores hepaticos
VIII Tumores éseos

IX Sarcomas de tejidos blandos y otros extradseos

X Tumores de células germinales, tumores trofoblasticos y neoplasias gonadales
Xl Melanomas malignos y otras neoplasias epiteliales malignas

Xl Otras neoplasias malignas y no especificadas

Tabla-2. Clasificaciéon de los subgrupos tumorales del grupo Il (SNC Y
misceldnea de neoplasias intracraneales e intraespinales) de la ICCC-3.

Ependimomas y tumores de plexos coroideos

llla lllal Ependimomas
Illa2 Tumores de plexos coroideos
Iib Astrocitomas

Tumores embrionarios intracraneales e intraespinales
Ilicl Meduloblastomas
lllc Illc2 PNET
Illc3 Meduloepiteliomas
llic4 Teratoide/rabdoide atipico
Otros gliomas
Illd1 Oligodendrogliomas

lild 111d2 Gliomas mixtos y no especificados
111d3 Tumores gliales neuroepiteliales de origen incierto
Otras neoplasias intracraneales e intraespinales especificadas
lllel Adenomas y carcinomas pituitarios
e Ille2 Tumores dg la region selar_(craneofaringiomas)
Ille3 Tumores pineales parenquimales
Ille4 Tumores neuronales y neuronal-glial mixtos
Ille5 Meningiomas
lif Intracraneales e intraespinales no especificados

La frecuencia de los tumores del SNC en nifios puede variar por su localizacién o por
la histologia. En los nifios son mas frecuentes los tumores infratentoriales (55%), que
los supratentoriales (45%), salvo en los 6 primeros meses de vida, que ocurre, al
contrario. Dentro de los tumores infratentoriales, los mas frecuentes son: astrocitomas
cerebelosos, gliomas troncoencefalicos y meduloblastomas, seguidos de los

ependimomas. A nivel supratentorial, predominan los astrocitomas. [6]

El estudio CONCORD-3 encontré grandes disparidades en la supervivencia entre mas

de 700.000 pacientes a los que se les diagnostico un tumor cerebral primario en 58



paises de todo el mundo, durante el periodo de 15 afios (2000-2014). La supervivencia
neta a cinco afios para todos los tumores cerebrales infantiles oscilé entre el 29% en
Brasil y aproximadamente el 80% en varios paises europeos. [16] Las disparidades
internacionales en la supervivencia pueden deberse a dificultad segun el pais, en el
acceso a la cirugia, la radioterapia y la quimioterapia. [17] El estudio de EUROCARE-5
también mostré disparidades internacionales muy amplias. Por ejemplo, entre los
nifnos diagnosticados con un tumor cerebral definido como grado Il o IV de la OMS, la
supervivencia a 5 afios oscild entre el 36% en Bulgaria y el 66% en Finlandia. [18]
Ademés la tasa de supervivencia varia en funcién de otros factores como son
fundamentalmente: la histologia del tumor y su localizacion [4,6] y se sabe que los
tumores del SNC de grado | tienen una proporcibn de supervivencia de
aproximadamente el 95,9% a los 5 afios respecto a los de grado ll-1ll, que tienen una
supervivencia del 49,5%. [8] Se ha visto también que la supervivencia global a 5 afios
ha mejorado considerablemente en los dltimos afios, gracias al diagndstico mas
precoz y a los avances en los tratamientos (cirugia, quimioterapia y radioterapia) pero
a pesar de ello siguen suponiendo una importante causa de morbimortalidad en la

infancia. [4,6]
3-HIPOTESIS DE TRABAJO Y OBJETIVOS

El objetivo general de este estudio es aportar la incidencia y la supervivencia de las
neoplasias del SNC en menores de 15 afios en la comunidad de Castilla y Le6n desde
2003 a 2020, de forma global, por subgrupos tumorales, grupos de edad y sexo; y

compararlos con series nacionales e internacionales.
Objetivos especificos:

1. Determinar la frecuencia relativa de tumores del SNC dentro de los nifios menores
de 15 afios diagnosticados de cancer infantil, durante el periodo de estudio en

Castilla y Ledn.

2. Analizar la incidencia del grupo de los tumores del SNC, por sexo, grupos de edad
y por sexo y grupos de edad y la de los distintos subgrupos de los tumores del
SNC, por grupos de edad, en menores de 15 afios de Castilla y Ledn durante el

periodo de estudio.

3. Aportar datos de supervivencia de los tumores del SNC en menores de 15 afios
en la Comunidad de Castilla y Ledn, en el periodo de estudio, analizando los datos

de forma global, por subgrupos tumorales, sexo y edad.



4. Motivar la realizacion de estudios epidemiologicos y geoestadisticos sobre cancer
infantil en nuestra regién, sentando las bases para implementar esta metodologia
de trabajo a través de la realizacién de mapas con indicadores sanitarios; lo cual
permitira profundizar en el estudio etiologico de ésta y otras enfermedades de

relevancia pediatrica.
4-MATERIAL Y METODOS

a)-Tipo de Estudio: Estudio de incidencia y supervivencia, descriptivo, analitico y
retrospectivo de las caracteristicas epidemiolégicas de la poblacién pediatrica (nifios
de 0-15 afos) afecta de tumor del SNC en Castilla y Leodn, en el periodo 2003-2020,

analizando diferencias por sexo, grupos de edad y tipos de tumores.

b)-Poblacion de estudio y criterios de inclusién: Todo paciente menor de 15 afios
residente en la comunidad de Castilla y Le6n, con un primer diagnéstico de patologia
tumoral en el periodo de estudio. Se incluyen los tumores con comportamiento mayor
o igual a 2 segun la Clasificacion Internacional de Enfermedades para Oncologia (CIE-
03) o diagnéstico clinico equivalente, excluyendo los tumores de piel, a excepcion del
melanoma. También se incluyen todos los tumores del sistema nervioso central. La
informacién sobre el diagnostico de cancer de cada caso se efectud siguiendo las
normas consensuadas internacionalmente (IARC), y fueron clasificados en 12 grandes

grupos, siguiendo la Internacional Classification of Childhood Cancer, 2005 (ICCC-3).

c)-Criterios de exclusion: Se excluyen como casos incidentes las recidivas de los

tumores malignos y las metastasis de un cancer primario conocido.

d)-Variables: Las variables de estudio en el conjunto global de tumores fueron: fecha
de nacimiento (dia, mes y afio); sexo (vardn o mujer), fecha de diagnéstico de cancer
infantil (dia, mes y afio); grupos establecidos a nivel internacional para el estudio del

cancer infantil; grupo tumoral de la clasificacion ICCC-3;

Las variables del estudio para cada caso de tumor del SNC fueron: fecha de
nacimiento (dia, mes y afio); sexo (varén o mujer), fecha de diagndstico de cancer
infantil (dia, mes y afio); edad al diagnéstico (afios y meses); grupo de edad: de 0-4
afos de vida, de 5-9 afios de vida, de 10-14 afios, lugar de residencia en el momento
del diagnéstico; subgrupo tumoral de la clasificacion ICCC-3; localizacion tumoral,
tiempo de seguimiento evolutivo (afios); estado del paciente: vivo o fallecido; fecha de
defuncion (dia, mes y afio); edad de defuncién (afios y meses) y tiempo de

supervivencia desde el diagnéstico (afios y meses).



e)-Fuentes de datos: A través de Registro poblacional de tumores infantiles de
Castilla y Ledn se obtuvo informacion de los pacientes pediatricos que fueron
diagnosticados por primera vez de neoplasias del SNC durante los afios 2010 a 2020
en la comunidad autonoma de Catilla y Ledén. Este Registro Autonémico de Tumores
Infantiles de Castilla y Leon fue creado en el afio 2010. Cuenta con una sede central
dependiente de la Subdireccién General de Salud Publica de la Consejeria de Sanidad
de la Junta de Castilla y Ledn. Los datos desde 2003 hasta 2010 se obtuvieron de
fuentes pasivas: CMBD, Historia Clinica Electrénica y SIFCO, complementadas con la
aportada por el RETI-SEHOP de datos de Castilla 'y Ledn.

f)-Estudio estadistico

De las variables cuantitativas se expresan la mediana con los cuartiles primero y
tercero como medida de dispersion y de las variables cualitativas la frecuencia
absoluta (n), que refleja el nimero de casos en la poblacion establecida durante el
periodo de estudio, y la frecuencia relativa (%), que indica el peso que un determinado
tipo de cancer infantil tiene dentro del conjunto. Para el cancer infantil la tasa bruta de
incidencia determina el niumero de casos nuevos durante un afio por cada millén de
nifios menores de 15 afos. Estas tasas se calcularon a partir de los casos de cancer
infantil diagnosticados entre el 01/01/2003 y el 31/12/2020. Ademas, en el grupo de
tumores del SNC, se han calculado tasas especificas por grupos de edad (1-4 afios, 5-
9 afios y 10-14 afios), sexo y subgrupo tumoral. Los denominadores utilizados como
poblacion a riesgo en el célculo de las tasas de incidencia se han obtenido a partir de
los datos de poblacién infantil (menores de 15 afios y por grupos de edad) del padrén
municipal de las provincias de la Comunidad de Castilla y Le6n, obtenidos del Sistema
de Informacion Estadistica de la Direccion General de Estadistica de la Junta de
Castilla y Ledn, con media anual de poblacion infantil de 296.776 nifios menores de 15
afos. El ajuste de tasas se realiz6 mediante el método directo, utilizando como
referencia la poblacién mundial de 0 a 14 afios desglosada en tres grupos: 0—4 afios,
5-9 afios y 10-14 afios; cuyas cifras son 13.000, 9.600 y 10.000 nifios de cada grupo
de edad, respectivamente y ambos sexos, calculandose la tasa de incidencia
estandarizada a la poblacion mundial por millon de nifios (ASRw) y su intervalo de
confianza al 95%. El andlisis de supervivencia se efectué mediante el método de
Kaplan-Meier y su comparacién mediante el test del Log-Rank. El nivel de significacion
establecido sera de p<0,05. Los programas estadisticos utilizados fueron el SPSS.24 y
Epidat 4.0.



El estudio fue aprobado por el Comité de ética e Investigacion Clinica del Area este de
Valladolid (Anexo 1).

5-RESULTADOS

Durante el periodo de estudio (2003-2020) se han registrado 937 casos de tumores
infantiles en Castilla y Ledn, con una media anual de casos de 52. La incidencia global
del cancer infantil fue de 175,4 casos por millon de nifios en tasa bruta y 179,71 (IC
95%: 168,04-191,38) en tasa estandarizada a la poblacion mundial. En la tabla 3 se
muestra la distribucion de los casos por grupos tumorales de la clasificacion ICCC-3, la
razén de masculinidad para cada grupo y las tasas de incidencia, brutas y ajustadas,
globales y por grupos tumorales.

Tabla 3: Distribuciéon e incidencia de casos de cancer infantil
en Castillay Ledn (2003-2020)

Grupos Diagnosticos o Incidencia . . o
ICCC-3 n % M/F Bruta Incidencia ASRw (IC 95%)

I. Leucemias 225 24,01 0,93 42,12 43,59 (37,8-49,4)
Il. Linfomas y neoplasias 155 1550 54 28,45 26,71 (22,42-31)
reticuloendoteliales
Ill. SNC e intracral/intraesp 213 22,73 1,36 39,87 40,66 (35,12-46,2)
V. Neuroblastomas y otros g, 547 56 11,6 13,63 (10,2-17,05)
t.de c. nerviosas periféricas
V. Retinoblastomas 19 2,02 2,3 3,56 4,36 (2,39-6,32)
VI. Renales 53 5,65 1,2 9,92 11,27 (8,2-14,33)
VII. Hepaticos 11 1,17 0,85 2,06 2,43 (0,98-3,87)
VIlI. Oseos 65 6,93 1,33 12,17 11,03 (8,34-13,72)
IX. Sarc. de tejidos blandos 45 4,80 2,14 8,42 8,59 (6,05-11,14)
X. Cel. Germinales y 26 277 042 4,87 4,84 (2,95-6,73)
gonadales
XI. Neoplasias epiteliales 37 3,94 1,22 6,93 6,66 (4,49-8,83)
XIl. Otras neoplasias y NE 29 3,09 1,5 5,43 5,81 (3,67-7,96)
TOTAL 937 100 1,43 175,4 179,71 (168,04-191,38)

Tasas por millon de nifios. ASRw: tasa estandarizada por edad por la poblacion mundial. Cél: células.

Sarc: sarcomas. ICCC3: Clasificacion internacional del Cancer Infantil, versiéon 3. M/F: razén de
masculinidad

Los tumores del SNC representaron el segundo grupo tumoral en frecuencia. Se
registraron 213 casos, con incidencia bruta de 39,87 por millon de nifios y
estandarizada de 40,66 (IC95%: 35,12-46,2).

La media anual de casos fue de 11,8 con una distribucién variable por afio, con casos
por afio minimos de 5 en los afios 2004 y 2009 y casos maximos por afio de 19 en los
afios 2010 y 2017 (Figura 1).
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Figura 1: Casos por afio de Tumores del SNC en Castillay leén
(2003-2020)

Distribucion de casos por afios de estudio

2049

Frecuencia

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020
Afio Diagnéstico

La distribucién de los casos por provincia de la Comunidad Autbnoma fue de 66 casos
en Valladolid (31%), 44 en Ledn (20,7%), 28 en Burgos (13,1%), 27 en Salamanca
(12,7%), 13 en Palencia (6,1%), 9 en Avila (4,2%), 9 en Segovia (4,2%), 9 en Soria
(4,2%) y 8 en Zamora (3,8%).

Los tumores del SNC fueron mas frecuentes en varones, con 123 casos (57,7%) con
razén de masculinidad (M/F) de 1,36 (p< 0,01). La mediana de edad global fue de 7
afos, cuartiles: 3,25-11 y rango de 0-14,9.

La distribucion por grupos de edad fue: 76 casos (35,7%) en el grupo de 0-4 afios, 70
casos (32,9%) en el de 5-9 afos y 67 casos (31,5%) en el de 10-14 afios. En los
grupos de edad los varones fueron 44 (57,9%) en el de 0-4 afios, 40 (57,4%) en el de
5-9 afios y 39 (58%) en el de 10-14 afos (p = 0,992), manteniéndose la razén de

masculinidad en 1,37, 1,33 y 1,39, respectivamente.

En la tabla 4 se muestran los casos por subgrupos tumorales del SNC y su distribucién
por grupos de edad. El subgrupo mas frecuente fue el de astrocitomas, (n=59, 27,7%)
seguido de los tumores embrionarios (n=46, 21,6%) y otros gliomas (n=26, 12,2%).
Por grupos de edad no se encontraron diferencias significativas en la distribucion de

subgrupos tumorales (p = 0,389). Sin embargo, analizando la edad como variable
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cuantitativa se apreciéo que la edad al diagnéstico de los nifios en el subgrupo de

Ependimomas y T de plexos coroideos (mediana: 3,80, cuartiles: 1,18-7,27) fue

significativamente menor que la agrupacion del resto de tumores del SNC (mediana:
7,30, cuartiles: 3,67-11), p = 0,007. En la figura 2 se muestra la representacion de la

edad al diagndstico en los subgrupos tumorales del SNC.

Tabla 4: Subgrupos tumorales y grupos de edad.

Subgrupos ICCC-3

%

N° Pacientes y Distribucion porcentual por Edad

0-4 aflos % 5-9 afios % 10-14 afios %
llla. Ependimomas y T. de
plexos coroideos 22 10,3 12 15,8 7 10 3 4,5
lllb. Astrocitomas 59 277 20 26,3 23 32,9 16 23,9
Illc. Embrionarios
(Meduloblastomas, PNET,
ATRT) 46 21,6 18 23,7 13 18,6 15 22,4
llid. Otros gliomas
(Oligodendrogliomas y origen
incierto..) 26 12,2 11 14,5 6 8,6 9 13,4
llle. Otros especificados
(selares, pineales, pituitarios) 22 10,3 5 6,6 8 11,4 9 13,4
IlIf. Otros no especificados 38 17.8 10 13,2 13 18,6 15 22.4
Total 213 100 76 35,7 70 32,9 67 31,5

Figura 2: Representacion de la mediana de edad al diagndstico y cuartiles
en los subgrupos tumorales del SNC.
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La localizacién de los tumores del SNC fue infratentorial en 121 casos (56,85%) y
supratentorial en 92 (43,2%). Los astrocitomas fueron los tumores mas frecuentes

tanto a nivel infratentorial (38 casos, 31,4%) como supratentorial (21 casos, 22,8%).

En la figura 3 se muestran las localizaciones de los tumores del SNC en ambas
regiones mostrando por orden de frecuencia los mas encontrados en cada localizacién
especifica.

Figura 3: Representacion esquematica de las localizaciones
de los tumores del SNC de la serie.
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Del total de nifios diagnosticados (213), fallecieron 54 (25,4%) y sobrevivieron
159 (74,6%) a fecha de 31 de diciembre de 2020. La mediana del tiempo de
seguimiento fue de 7,32 afios (cuartiles: 3,19-12,52) y una supervivencia global final
del 72% (IC 95%: 65,6-77,4). En la Figura 4 se muestra la supervivencia global y en la
Tabla 5 la distribuciobn por afios de seguimiento del niamero de fallecidos y la

supervivencia.
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Figura 4: Funcién de la supervivencia global
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Tabla 5: Supervivencia por afios de seguimiento

Primer afio 213 30 86 81,5-89,5
Segundo afio 183 10 81 74,3-86,1
Tercer afio 173 6 78 71,4-83,2
Cuarto afo 165 2 77 70,5-82,3
Quinto afio 145 0 77 70,5-82,3
Sexto afio 133 0 77 70,5-82,3
Séptimo afio 124 1 77 70,5-82,3
Octavo afio 111 3 75 68,5-80,3
Noveno afio 93 0 75 68,5-80,3
Décimo afio 84 0 75 68,5-80,3
Undécimo afio 78 2 72 65,6-77,4
Décimo segundo afio 65 0 72 65,6-77,4
Décimo tercer afio 59 0 72 65,6-77,4
Décimo cuarto afio 43 0 72 65,6-77,4
Décimo quinto afio 24 0 72 65,6-77,4

La supervivencia global final de varones fue del 69% (IC95%: 58-77,6) (n: 123,
fallecidos: 34) y en mujeres 77% (IC 95%: 65,4-85,2) (n: 90, fallecidas: 20), sin
diferencias significativas (Log Rank, p = 0,396). La supervivencia por grupos de edad
fue en el grupo de 0-4 afios del 66% (IC 95%: 50,4-77.7) (n: 76 , fallecidos: 22), en el
grupo de 5-9 afios del 71% (IC 95%: 57,4-81) (n: 70 , fallecidos: 19 ) y en el grupo de
10-14 afios del 80% (n:67, fallecidos: 13), sin diferencias significativas (Log Rank p =
0,372).
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La supervivencia por subgrupos tumorales (Figura 5) fue significativamente diferente

(Log Rank p <0,001). Por orden de mayor a menor supervivencia fue:

- Subrupo llle: Otros Especificados (selares, pituitarios...): 95% (1C95%: 77,4-99) (n:
22, fallecidos: 1).

- Subgrupo llIb: Astrocitomas: 84% (71,1-91,5%) (n: 59, fallecidos: 9).

- Subgrupo llif: Otros no especificados: 81% (IC 95%: 65,7-90) (n 38, fallecidos: 7).

- Subgrupo llla: Ependimomas y T de plexos: 70% (IC95%: 45,7-85) (n: 22,
fallecidos 5).

- Subgrupo llld: Otros gliomas: 58% (IC95%: 36,3-74,6). (n: 26, fallecidos: 21).

- Subgrupo llic: Embrionarios (Meduloblastoma, PNET, ATRT...): 48% (IC95%:
29,8-64,1) (n: 46, fallecidos: 21).

Figura 5: Funcién de supervivencia de los subgrupos tumorales del SNC
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La comunidad de Castilla y Ledn es la sexta Comunidad Autébnoma en Espafia que
cuenta con una fuente de datos poblacional para el estudio del cancer en la infancia y
con ella puede colaborar con el resto de registros autonémicos nacionales y el
Registro Nacional de base hospitalaria. Esta fuente tiene reconocimiento internacional
como fuente de datos poblacional. Existen considerables variaciones en la incidencia

del cancer infantil entre regiones mundiales y dentro de las mismas regiones, como
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también importantes variaciones de incidencia por grupos de tumores infantiles,
grupos de edad, sexo, raciales y étnicas. [19] Poder investigar por qué se producen
estas variaciones de incidencia podria ofrecer luz sobre los factores genéticos y/o
ambientales y asi contribuir a esclarecer aspectos etioldgicos del cancer infantil. Asi la
incidencia global de céncer infantil en Castilla y Le6n (179,71 por millén), es algo
superior a la aportada en otras comunidades de Espafia (152,4 por millon), [12]
situdndose ambas dentro del rango aportado para la region sur de Europa, con zonas
entre 150 y 200 casos por millén. [19]

Como en otros estudios a nivel nacional [1,8,12] o internacional, [2,3,19] los tumores
del SNC suponen el segundo tipo de cancer mas frecuente en la infancia, con
frecuencia relativa dentro de la clasificacién del 22,73% y tasa de incidencia por millén
40,66 (IC95%: 35,12-46,2) también en consonancia con las aportaciones previas.
[1,2,4,6,12,19] Asi en los datos del RETI-SEHOP en la cohorte de incidencia de los
aflos 2015-2019 el namero total de tumores registrado en nifios de entre 0 y 14 afios
fue de 5.484, de los cuales 1.255 (22,8%) pertenecian al grupo Il del SCN. [12]

En cuanto al sexo en la serie de Castilla y Ledn se ha encontrado una razén de
masculinidad para los tumores del SNC de 1,36, manteniéndose por encima de 1,3 en
todos los grupos de edad. En otras series, [2,12,19] la razén de masculinidad también

es mayor a la unidad pero con razones de masculinidad menores de 1,1 y hasta 1,2.

La distribucién por grupos de edad fue muy uniforme en nuestra serie: 35,7% en el
grupo de 0-4 afos, 32,9% en el de 4-9 afios y 31,5% en el de 10-14 afios. Con
respecto a otras series, [2,12,18,19] se apreciaron menores tasas en el grupo de 0-4

afios y mayores en el grupo de 9-14 afos en la serie castellano-leonesa.

En nuestra serie la localizacion infratentorial (56,85%) fue mas frecuente que la

supratentorial (43,2%) al igual que se informa también en otros estudios. [6]

El subgrupo més frecuente fue el de astrocitomas, seguido del de los tumores
embrionarios y del de otros gliomas, dentro de los tumores del SNC especificados, en
consonancia con los hallazgos de otras series. [12,13,18] Destaca en nuestra serie, sin
embargo, una alta proporcién del subgrupo tumores no especificados que llega hasta
el 17%, cuando en otras series no sobrepasa el 5%. La alta proporcién de tumores del
SNC no especificados se debe a que durante el primer periodo de estudio, los afios
2003 hasta 2010, las fuentes de datos no fueron activas si no pasivas y es cuando se
produjeron la mayoria de los registros no especificados. También como en otras

series, [12,13,18] los astrocitomas fueron el tumor del SNC mas frecuente en todos los
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grupos de edad y la edad en el grupo de ependimomas es significativamente menor,

pues la mitad de los caso se da en nifios menores de 5 afios. [12]

Llegar al diagnéstico del tipo de tumor es fundamental, para elegir el tratamiento
adecuado y valorar el prondstico. Los astrocitomas, que derivan de las células gliales
tipo astrocito, son los tumores del SNC mas frecuentes en la edad pediatrica. [8]
Dentro de los astrocitomas, el mas frecuente es el pilocitico (25% de los de los
tumores del SNC). Estos tumores se clasifican Grado | de la OMS por lo que se
consideran benignos y su localizacion mas frecuente es la fosa posterior, aunque
pueden aparecer en cualquier sitio. Los gliomas incluso los de bajo grado, (Grado | y Il
de la OMS), tienen una morbilidad alta y son de mal prondstico, debido a su
localizacién, ya que ésta hace dificil su reseccion completa mediante cirugia. El
meduloblastoma que deriva de las células madre neurales, es el segundo tumor del
SNC mas frecuente en nifios (15-20% de los casos) y es mas comun entre los 6y 11
afos de edad. [8] Este tumor se origina en el IV ventriculo. [6] Dentro de los tumores
derivados de células neuroepiteliales son frecuentes en pediatria: los ependimomas
(10% de los casos), los gangliogliomas (2,5%) y tumores neuroectodérmicos primitivos
(1,9%). Dentro de los tumores no neuroepiteliales, los mas frecuentes son: los
craneofaringiomas (5,6%), los de células germinales (2,5%), localizados en la region
pineal o en otras localizaciones y pueden ser: germinomas, teratomas,
coriocarcinomas y tumores del seno endodérmico, tumores teratoides/rabdoides
atipicos (1,3%) y tumores de plexos coroideos (0,9%). [6] Por lo general en los nifios
menores de 2 afios predominan las formas de alto grado con localizaciones
desfavorables lo que empeora el prondstico y disminuye la supervivencia en este
grupo de edad. Sin embargo, entre 10 y 15 afios, predominan las formas histolégicas

mas favorables por lo que la supervivencia es mejor en esta edad. [3,6]

La supervivencia de los tumores del SNC de la serie castellanoleonesa (77%a los 5
afos y 72% final global) es muy superponible a las series nacionales [12] y de paises
desarrollados. [18,19] La supervivencia por grupos de edad en nuestro estudio,
también fue menor en el grupo de los 0-4 afios (66%) que en el de 10-14 afios (80%),
pero sin diferencias significativas (Log Rank p = 0,372). En Espafia segun datos del
RETI del 2019, se ha pasado de un porcentaje de supervivencia de los pacientes con
tumores del SNC a los 5 afios, del 52% en la cohorte de incidencia de los afios 80-84
a un 72% en la de 10-13. [12] Algunos autores reportan que esta mejoria de
supervivencia varia segun la histologia del tumor, por ejemplo la supervivencia a cinco
afos del meduloblastoma aumento del 23% al 73% durante 1960-2010, mientras que

la supervivencia del astrocitoma (no maligno y maligno combinados) persistio en el
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rango del 80% al 90% (1970-2010). [17] La histologia juega por tanto un papel
fundamental en la planificacion del tratamiento que seré especifico para cada subtipo
de tumor, como también reflejan los hallazgos de la serie de Castilla 'y Ledn. En ella la
supervivencia varia de forma significativa, en funcion del subgrupo tumoral, siendo la
mejor la observada en el subgrupo llle: Otros Especificados (selares, pituitarios..),
seguida por la del subgrupo llib: Astrocitomas y la peor la registrada en el subgrupo
llic: Embrionarios (Meduloblastoma, PNET, ATRT...). Por lo tanto, se justifica un
desglose en la supervivencia por histologia para ayudar a dar forma a los planes de
control del céncer.[17] En el EUROCARE-5, que estudi6 a nifios diagnosticados
durante 2000-2007 en 27 paises europeos, la supervivencia media observada a 5
afos fue del 95% para los nifios diagnosticados con astrocitoma pilocitico y 65% para

los afectados por meduloblastoma. [18]

Las principales limitaciones del estudio son el origen de los datos durante los afios
2003 a 2010 que provinieron de fuentes pasivas que origina un alto porcentaje de
casos de tumores no especificados y la propia metodologia de clasificacién de los
tumores cerebrales de los registros de cancer, que no especifica el grado de
malignidad de los tumores, lo que limita poder estudiar de forma diferenciada los
tumores de grados | y Il de los de grado Il y IV de la OMS.

7-CONCLUSIONES

1. En la Comunidad de Castilla y Ledn en el periodo de estudio, la incidencia
estandarizada a la poblacion mundial de cancer infantil, fue de 179,71 casos por millén
de nifios (tasa bruta de 175,4), lo que representa una alta tasa de incidencia. La
incidencia estandarizada de los tumores del SNC fue de 40,66 casos por millén,
siendo como en otras series este grupo tumoral, el segundo tipo de tumor mas

frecuente en la infancia.

2. Los tumores del SNC en la infancia en Castila y Ledn fueron mas frecuentes en

varones con una razon de 1,36, algo superior al resto de las series consideradas.

3. El subgrupo mas frecuente de tumores del SNC en la infancia, durante el periodo de
estudio en Castilla y Le6n fue el lllb que incluye los astrocitomas, como en el resto de

las series estudiadas.

4. En Castilla y Ledn la supervivencia a los tumores del SNC fue alta (77% a los 5
afos y 72% final global) y muy parecida a la del resto de los paises desarrollados.

Dicha supervivencia varia en funcion del subgrupo tumoral. Esto justifica un desglose
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en la supervivencia por histologia para ayudar a dar forma a los planes de control del

cancer.

5. Disponer en Castilla y Ledn de una fuente de datos poblacional para el estudio del
cancer en la infancia permite establecer programas de investigacién epidemioldgica
sobre esta patologia y colaborar con el resto de los registros autonémicos nacionales y
el Registro Nacional de base hospitalaria.
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10-ANEXO -2
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INTRODUCCION: Los tumores del sistema nervioso central (SNC) son los segundos MATERIAL Y METODOS: Estudio de incidencia y supervivencia, descriptivo,

tumores mas frecuentes en la infancia. analitico y retrospectivo de las caracteristicas epidemioldgicas de los nifios
OBIJETIVO GENERAL: Aportar la incidencia y supervivencia de las neoplasias del menores de 15 afios afectos de tumor del SNC en Castilla y Ledn, en el periodo
SNC en nifios menores de 15 afios de Castilla y Leén desde 2003 a 2020, de forma 2003-2020, analizando diferencias por sexo, grupos de edad y tipos de tumores
global, por subgrupos tumorales, grupos de edad y sexo y compararlos con otras

series

RESULTADOS

DISTRIBUCION DE CASOS POR GRUPO TUMORAL
(2003-2020) Ependimomas,
Phaa corices

T, Eriosarion

ontricuos (sspacis
Marcs e igude)

Grupos Diagnésticos n % MF Incidencia Incidencia ASRw (IC

CCC Bruta 95%) v supeiicadan . Pnanes g el

— e \. Hipotalame Mipdfisis Otros especificados
I.Leucemias 225 2401 093 a2,12 43,59 (37,840.4) X et Crastuigionss
Il. Linfomas y neoplasias
reticuloendoteliales 152 | 18,22 24 2845 26,71 (2242-31) Neoses e glamas
iil. SNC ¢ intracraiintraesp__| 213 | 22,73 1,36 3987 40,66 (35,1246,2) 2t Ragn !
sy Olo 62 | 661 156 16 13,63 (10,2-17,05) 115685 it ‘

Protuborancis

V.Reimoblsiomes 19 202 13 3,56 4,36 (2.39.6.32) e Wdsiotones T | Comne s !w-h( e
Renales 53 565 1,2 9,92 11,27 (8,2-14,33) Evendinomas f ,f T s

VIL Hepéticos 1 147 0,85 2,06 2,43 (0,98-3,87) e e B8

Vill. Oseos 65 6,93 1,33 1217 11,03 (8,34-13,72) o s Mo s S

X, Sarc. d= tejdosbiandos | 45 | 480 2.4 842 8,59 (6,05-11,14) v

X.Cél G le:

g“";dalf_;'"'"“ sy 26 2,77 0,42 487 4,84 (2,95.6,73)

XI. Neoplasi 37 | 394 1,22 6,93 6,66 (4,49-8,83)

Xil. Otras 20 3,00 15 543 5,81 (3,67-7,96)

TOTAL 937 =~ 100 143 1754 179,71 (168,04-191,38) Localizacion de los t. del SNC de la serie por orden de frecuencia

e e - La localizacion infratentorial (56,85%) fue la mas frecuente. Los astrocitomas
Distribucion de los casos por grupos tumorales de la clasificacion ICCC-3, razén de fueron los tumores mas frecuentes tanto a nivel infratentorial (31,4%) como

masculinidad para cada grupo y tasas de incidencia, brutas y ajustadas, globales y supratentorial (22,8%).
por grupos tumorales.

DISTRIBUCION DE CASOS POR GRUPOS DE EDAD Y SUBGRUPO TUMORAL (ICCC-3) 7
(2003-2018)
N° Pacientes y Distribucion porcentual por 0] . . Subgrupo Tumaral
Subgrupos ICCC-3 n % Edad = fearaigens
04a. % 5%a % 10-14a. % k] <. Embrion.
llla. Ependimomas y T. de plexos E el TUATRTS
coroideos | 22 -10,3 12 ! 15,8 7 10 | 3 | 4,5 E
(I RfEsfEmes 59 27,7 20 263 23 329 16 23,9 E
3
llic. Embrionarios T
(Meduloblastomas, PNET, ATRT) 46 26 18 237 13 186 15 | 224 s
IIId. Otros gliomas L
N " o. incierto..) 26 12,2 11 14,5 6 8,6 9 13,4 .
IIIe Otros especificados (selares,
pituitarios) 22 10,3 5 6,6 8 11,4 9 13,4
1lif. Otros no especificados 38 17,8 10 13,2 13 18,6 15 224 0.0 .;.ui‘;’“}&.‘..’:‘;f.‘.!‘:‘f“'
Total 213 100 76 357 70 328 87 315 T H - = &, Dwomns
Afios de Supervivencia ado

Grupo lll: El subgrupo mas frecuente fue el de astrocitomas, (27,7%) seguido de los Funcién de supervivencia por subgrupo tumoral.

t. embrionarios (21,6%) y otros gliomas (12'2%!- o Hubo diferencias significativas por subgrupo tumoral (p<0,001).

Por grupos de edad no se encontraron diferencias significativas (p = 0,389). La supervivencia global final fue del 72% (IC 95%: 65,6-77,4) sin diferencias
significativas entre sexos (p =0,396), ni por grupos de edad (p = 0,372).

DISCUSION/CONCLUSIONES

En la Comunidad de Castilla y Ledn en el periodo de estudio en <15 afios:

* laincidencia estandarizada a la poblacién mundial de cancer infantil fue alta
* Elgrupo de tumores del SNC

Edad al diagné stico en afios
I ]

3

» Como en otras series fue el segundo tipo de tumor mds frecuente en la infancia tras las

oo

leucemias.

E’g ‘5 §§§ !EE %é g » Se presentd con mas frecuencia en varones, con una razon (1,36) algo superior al resto de series.

éé f %g. §§§ iE H » El subgrupo maés frecuente fue el Illb (astrocitomas) como en el resto de las series estudiadas.

& i g ig § » La supervivencia fue alta (77% a los 5 afios y 72% final global) similar a |la del resto de los paises

desarrollados. Dicha supervivencia varia en funcién del subgrupo tumoral. Esto justifica un

Subgrupos t. SNC. Mediana de edad al diagnéstico y cuartiles desglose en la supervivencia por histologia para ayudar a dar forma a los planes de control del
La edad al diagndstico en el subgrupo llla (mediana: 3,80, cancer.
cuartiles: 1,18-7,27) fue significativamente menor que la © + Disponer de una fuente de datos poblacional para el estudio del cancer en la infancia en Castilla y
agrupacién del resto de tumores del SNC (mediana: 7,30, Ledn permite establecer programas de investigacién epidemioldgica sobre esta patologia y colaborar
cuartiles: 3,67-11), p = 0,007 con el resto de los registros autonémicos nacionales y el Registro Nacional de base hospitalaria.
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