Pancreatoblastoma
(Pancreatoblastoma)

¢/ Qué es un Pancreatoblastoma?

El Pancreatoblastoma (PBL) es un cancer raro que se origina en las células
primordiales que recubren las glandulas del pancreas. El Pancreatoblastoma se
puede desarrollar en cualquier parte del pancreas; pero generalmente se localiza
en la cabeza o en la mayor parte del pancreas. Cuando crece, puede infiltrar las
estructuras vecinas. Es el tumor pancreatico mas frecuente en nifos.

¢/ Quién padece un Pancreatoblastoma y por qué?

Este tumor suele aparecer en nifios menores de 10 afios, con un pico de incidencia
alos 5 anos. La causa es desconocida; pero algunos nifios tienen de base una
enfermedad genética llamada Sindrome de Beckwith-Wiedemann. En raras
ocasiones se asocia con una Poliposis Adenomatosa Familiar (PAF).

¢Existe el riesgo de que los hermanos/as desarrollen el mismo cdncer u otros tipos de
cancer?

En familias con enfermedades genéticas especificas como las mencionadas
anteriormente, existe un mayor riesgo de PBL y algunos otros tumores raros. Los
pacientes con el Sindrome de Beckwith-Wiedemann estan predispuestos a padecer
Tumor de Wilms (cancer de rifion) y Hepatoblastoma (cancer de higado) mientras
que los pacientes con PAF; a padecer cancer de colon. Las investigaciones y el
asesoramiento genético se recomiendan en los casos en que un PBL en nifios se
encuentre asociado con sindromes genéticos. En estos pacientes, se deben
chequear regularmente otras localizaciones, como los rifiones, el higado y los
intestinos.

¢Cudles son los sintomas y signos tipicos del Pancreatoblastoma?

El Pancreatoblastoma puede presentarse con dolor abdominal, vomitos, pérdida de
peso, ictericia (color amarillo de la piel) y sangrado digestivo bajo. En algunos
pacientes, se puede notar una masa dura en la parte superior del abdomen. Estos
sintomas también se observan en otras enfermedades; por lo que en muchos casos
el diagnostico inicial del PBL se demora en el tiempo.

¢ Qué investigaciones son necesarias para un nifio con Pancreatoblastoma?

Con mayor frecuencia, el primer examen diagndstico que detecta un PBL, es la
ecografia (US). Sin embargo, es posible que su hijo requiera pruebas adicionales
para verificar exactamente el tamafio y ubicaciéon del tumor maligno, y si se ha
diseminado a otras partes del cuerpo. Estas pruebas pueden incluir:



» Resonancia magnética (RM): utiliza ondas magnéticas para crear una imagen
muy detallada de su cuerpo.

e Tomografia computarizada (TC): utiliza rayos X para crear una imagen
tridimensional del interior de su cuerpo.

Debido a que el 70% de los PBL pueden producir una proteina llamada alfa-feto
proteina (AFP); se puede encontrar un nivel elevado de AFP en la sangre de un
nifio con PBL. Es por eso, que la AFP puede ser un marcador de este cancer en el
momento del diagndstico y para la monitorizacidn de la respuesta al tratamiento
(deberia disminuir tras la quimioterapia o después de la reseccién del tumor).
Ademas, el nivel de lactato deshidrogenasa (LDH) en la sangre puede estar
elevado, especialmente cuando el nifio tiene metastasis hepaticas.

¢ Existen diferentes estadios de la enfermedad?

El estadiaje del PBL se basa en el tamafio del tumor (T), la afectacién de los
ganglios linfaticos regionales (N), y la presencia de metastasis a distancia
(diseminacion metastasica o M). Ademas, la reseccion quirtrgica completa, es un
factor importante para el estadiaje del PBL. Los PBL generalmente se diagnostican
en etapas avanzadas: cuando el tumor del pancreas es grande, se ha extendido a
organos circundantes y / o a distancia (lo que se denomina metastasis). Los sitios
mas frecuentes de metastasis son: higado, pulmones y ganglios linfaticos
regionales.

;Como se trata el Pancreatoblastoma?
Cirugia

La reseccion quirurgica completa del PBL es muy importante. En algunos
pacientes, se puede realizar la extirpacion quirdrgica completa del tumor en el
momento del diagnéstico. Cuando la enfermedad es inicialmente dificil de resecar
o cuando existe diseminacion a distancia, generalmente se realiza una biopsia. La
cirugia se puede realizar mas tarde, después de que se haya administrado
quimioterapia para reducir el tamafio del tumor.

Quimioterapia

El Pancreatoblastoma es sensible a la quimioterapia y parece mejorar las
posibilidades de su curacién a largo plazo. El tipo de quimioterapia, hasta el
momento, no esta exactamente definida; pero los medicamentos mas utilizados
son la doxorrubicina (adriamicina) y el cisplatino. La mayoria de los nifios reciben
quimioterapia, especialmente cuando la Unica cirugia realizada en el momento del
diagnostico es una biopsia. El nimero de ciclos de quimioterapia varian y
dependen del estadio, y de la cirugia llevada a cabo.

Radioterapia



El papel de la radioterapia sigue siendo controvertido y los expertos en reuniones
multidisciplinares generalmente discutiran si hay un papel para la misma en el
caso de su hijo.

¢Cudles son los resultados del tratamiento?

Los factores mas importantes que determinan una buena evolucién en el PBL son
la ausencia de metastasis (diseminacidon metastasica) y la reseccién quirurgica
completa del tumor.

¢ Qué investigaciones se estdn llevando a cabo para el Pancreatoblastoma?

El PBL es un tumor muy raro que dificulta su investigacion. Sin embargo, existen
grupos en Estados Unidos y Europa que promueven la investigacion clinica y
basica sobre el PBL. Se han encontrado alteraciones genéticas especificas que nos
permiten identificar pacientes y familias con riesgo de desarrollar PBL, y otros
tumores raros.

¢ Qué estd haciendo el grupo EXPeRT para los nifios con Pancreatoblastoma?
El grupo EXPeRT esta trabajando para los nifios con PBL de muchas maneras:

e Recopilacion de datos de los nifios con PBL entre todos los paises europeos.

e Crear pautas para su diagnoéstico y el tratamiento con el objetivo de optimizar
la posibilidad de curacién para todos los nifios.

e Asesoramiento al clinico responsable a nivel europeo y mundial, para casos
dificiles.

e Colaborar con otros grupos para mejorar el conocimiento sobre el PBL
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