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CAPITULO I: PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

1.1 Descripcion del problema

Los tumores presacros son infrecuentes, se encuentran localizados en el area conocida
COMO espacio presacro o retrorrectal y tienen por lo general un comportamiento benigno.
Comunmente derivan de restos de estructuras embriolégicas o bien pueden ser
consecuencia de la malignizacion de elementos de la zona, tejidos derivados de las tres
capas germinales, que incluye tejido conectivo, elementos neurales y tejido 0seo. El
teratoma es el tumor congénito retrorrectal mas comuan en la poblacion pediatrica y es 4

veces mas frecuente en el sexo femenino.

Generalmente, la forma de presentacion de esta patologia es asintomatico o se presentan
con sintomatologia insidiosa e inespecifica. Los sintomas mas frecuentes son la
palpacién de la tumoracion abdominal y el estrefiimiento desde la etapa neonatal,
también pueden presentar molestias urinarias o puede pasar desapercibido por largo
tiempo, incluso puede ser un hallazgo incidental durante una cirugia; ello dificulta y
retrasa el diagndstico. Es importante realizar un examen fisico completo y detallado que
incluya la palpacion abdominal y un examen proctolégico adecuado que nos permite

identificar la presencia de una tumoracion pelviana.

Un menor porcentaje de pacientes diagnosticados con tumor presacro, aproximadamente
entre 10 y 20%, tienen malformaciones congénitas asociadas como malformaciones

anorrectales, malformaciones uroldgicas, fistulas traqueoesofagicas, entre otras.

Los articulos sobre tumores presacros en la literatura pediatrica mundial son alin menos
comunes y en su mayoria solo se encuentran presentaciéon de casos clinicos. La
incidencia real seguramente es mas elevada, sin embargo muchos casos pasan

desapercibidos o no son reportados.

Los tumores presacros son infrecuentes en paises occidentales. Por ejemplo, en Espafia
su incidencia se encuentra entre 1:50000 pacientes en los principales centros

hospitalarios de referencia. Por otro lado, durante el afio 2007, en paises de



Latinoamérica como México, se atendieron uno a dos casos al afio en los grandes
centros hospitalarios. En paises de Sudamérica como Colombia, en el Hospital Militar
Central de Bogota, se reportaron 9 pacientes con diagndstico de tumor presacro desde

el afo 1988 hasta el 2013, s6lo 9 casos en 25 afios.

En la actualidad, se observa poca revision sobre tumores presacro y no existe ningun
caso reportado ni ningun articulo en la literatura peruana, lo cual es una de las principales

razones que motiva la realizacion de este proyecto.

El Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé, es una institucion hospitalaria
publica, administrada por el Ministerio de Salud, es uno de los principales centros de
referencia a nivel nacional, que ofrece atencion especializada; por lo que la incidencia de
tumor presacro en pacientes pediatricos deberia ser mas alta en comparacién con otros
centros. Cuenta con todos los profesionales médicos capacitados para brindar un
manejo multidisciplinario. Al tratarse de una patologia poco frecuente se consideré

realizar el trabajo en 10 afios.

Con el avance de los métodos de imagen, en este caso sobretodo la resonancia
magnética ha contribuido al diagnéstico precoz y oportuno de pacientes con tumor
presacro, de tal manera que se pueda planificar y crear una estrategia para cada
paciente. El ultrasonido prenatal también ha sido importante para definir las mejores

opciones terapéuticas en la etapa neonatal.

El tratamiento siempre requiere de una intervencion quirdrgica, muchas veces puede
implicar al cirujano pediatra como a un neurocirujano, el objetivo de la cirugia consiste en
resecar las lesiones junto con el coccix, bien por la alta posibilidad de malignizacién, por
el riesgo de presentar complicaciones o por los sintomas que presentan. El prondstico de
cada paciente es diferente, generalmente es bueno, pero depende de la edad en que se
realiza el diagndstico, del tipo histologico del tumor y de la cirugia realizada. Segun
estudios la tasa de supervivencia es el 100% y la tasa de recurrencia hasta un maximo
de 15%.



El seguimiento de los pacientes post operados es a largo plazo, consiste en realizar
controles periddicos y basicamente verificar el grado de la continencia fecal; en caso el
paciente presente incontinencia fecal sera manejado bajo el programa de control

intestinal para la respectiva rehabilitacion.

Al indagar y conocer sobre esta patologia, se plantea la elaboracion de este proyecto de
investigacion recogiendo datos de las historias clinicas en los dltimos 10 afios, con la
finalidad de analizar la informacion estadistica, clinica y epidemiolégica de los pacientes
con este problema; el cual serd de gran utilidad para el diagndstico precoz, manejo
terapéutico de cada paciente y para realizar un seguimiento adecuado post extirpaciéon
del tumor. Asimismo, nos ayudara a entender el origen de la patologia y para la
elaboracion de protocolos de manejo; de esta forma también se podra uniformizar

criterios entre los cirujanos pediatras del servicio.

1.2 Formulacién del problema

¢, Cuadles son las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los pacientes con tumor

presacro en el Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé 2006 - 20167

1.3 Objetivos de la investigacion

1.3.1 Objetivo General

Describir las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas del tumor presacro en el Hospital
Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé 2006 — 2016

1.3.2 Objetivos Especificos

= Determinar la incidencia de casos de tumor presacro en pacientes pediatricos
atendidos en el Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé un periodo de
10 afios.

» Precisar las caracteristicas epidemiolédgicas de los pacientes pediatricos con tumor

presacro.



= Identificar las caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos con tumor presacro.

= Describir el procedimiento quirtrgico y la edad al momento de la intervencién por
tumor presacro.

= Describir los hallazgos del tratamiento quirdrgicos en pacientes pediatricos con tumor
presacro.

= Establecer la morbimortalidad en pacientes pediatricos con tumor presacro sometidos
a tratamiento quirdrgico.

» Sefalar las caracteristicas histologicas de las piezas quirargicas en pacientes
pediatricos con tumor presacro.

» |dentificar el estado funcional y los resultados de la rehabilitacién intestinal en

pacientes pediatricos con tumor presacro sometidos a tratamiento quirargico.

1.4 Justificacién de la investigacion

1.4.1 Importancia

Los tumores presacros aunque son de baja prevalencia y usualmente benignos, poseen
un gran potencial de malignidad de no ser detectados a tiempo. Su manejo requiere un
buen conocimiento de sus caracteristicas clinicas y epidemiolégicas asi como del

abordaje quirdrgico del area anatomica.

La escases de estudios sobre el tema en la literatura de las revistas mas importantes de
la especialidad, hace que el trabajo adquiera relevancia teorica, ademas permitira
identificar y sistematizar la informacién obtenida sobre tumores presacros en el Hospital
Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé, aportando conocimiento actualizado para

futuras investigaciones.

Identificar las lesiones tumorales en la region presacra a partir de un conocimiento mas
amplio de sus caracteristicas clinicas y epidemiolégicas, permitira orientar el manejo
meédico interdisciplinario adecuado, para poder normar de manera adecuada el
tratamiento para mejorar los resultados del tratamiento, incrementar las posibilidades de

curacion y disminuir las complicaciones o malignizacion.



1.4.2 Viabilidad del estudio

Dicho estudio se realizard en el centro de labores del investigador; se solicitara la
autorizacion para el acceso a los distintos servicios del hospital, y de esta forma se
recolectara periddicamente la informacion de cada historia clinica, para posteriormente

analizarla.

Se cuenta con recursos humanos que consta de los médicos residentes del servicio de
cirugia pediatrica. Asimismo, se tendra apoyo de la jefatura del servicio para los recursos

financieros.

Se trata de un estudio descriptivo, por lo cual no sera necesario el uso de consentimiento

informado para la elaboracién del proyecto.

1.5 Limitaciones del estudio

Nuestra principal limitacion dentro del hospital es que no se cuenta con equipo de
Tomografia computarizada ni Resonancia Magnética los cuales son importantes para
identificar la presencia de tumor presacro, de tal forma que retrasaria el diagndstico de

tumor presacro y podria ser un factor que influye en el manejo de dicha patologia.

Por otro lado, el periodo que abarcara la investigacién sera del afio 2006 al afio 2016.
Siendo esta patologia poco frecuente en el servicio de cirugia pediatrica; se ha planteado

realizar el estudio durante diez afios.



CAPITULO II: MARCO TEORICO

2.1 Antecedentes de lainvestigacion

Al tratarse de un tema escaso en la literatura universal, se cuenta con antecedentes con
mas de 50 afios. Segun Arnold G. Coran,el 1938, al citar sobre tumores presacros se
alude principalmente a teratomas presacro en la mayoria de los reportes de caso, en los
cuales se describen neonatos que generalmente presentan una tumoracion en la region
sacra, que pueden ser detectados mediante ecografia prenatal, predomina en el sexo
femenino con una relacion de 4:1. Uhlig y Johnson, describen 63 pacientes con
diagnéstico de tumor presacro en 30 afios en un area metropolitana. Ashcraft K., y Holder
T., enfatizan que el teratoma presacro esta asociado con una incidencia casi igual segun
sexo, una baja incidencia de tumores malignos, presencia de defectos del sacro, y se
produce claramente como una lesién familiar o hereditaria. Baeza C. et al.(2007),
mencionan que el teratoma presacro con relativa frecuencia afecta a varios miembros de
una familia, aunque no todos tienen las mismas caracteristicas clinicas. Aschcraft y cols.
evidenciaron la relacion entre teratoma presacro y estenosis anal en 26 pacientes de un

otal de 105 familias evaluadas, lo que explica un factor genético importante. /834

El 2013, en reporte de un caso, Hernandez S et al. mencionan que la incidencia de
teratoma es de 1/ 35 000 a 40 000 nacimientos, convirtiéndose en el tumor mas frecuente
en la etapa neonatal. Este tumor es mas frecuente en las mujeres; y es comdn su
presentacion maligna en el sexo masculino.De acuerdo a Werner J., y Taybi H., los
teratomas sacrococcigeos son los tumores mas frecuentes de la region caudal en la
infancia y son malignos en el 10% de los casos. El teratoma ubicado en la region
sacrococcigea es la localizacion mas frecuente con una incidencia de un 60% con
respecto a todas las localizaciones posibles. Aproximadamente un 18% de los pacientes
reportados en serie de casos, se asocian a otras malformaciones congénitas como espina

bifida o agenesia de sacro. 4562

El 2015, Navarrete et al., describen una incidencia de 1en 40000 nacimientos, con mayor

proporcion para el sexo femenino 3: 1. El 17% con riesgo de malignizacién. Y una tasa



de curacion del 95%. El tratamiento definitivo es quirdgico y si se encuentra células

malignas debera recibir quimioterapia.®’

El sindrome de Currarino consiste en la asociacion de malformacion anorrectal, defectos
0seos sacros y tumor presacro. Fue descrita por primera vez por Kennedy en 1926, se
establece como asociacion en 1981 por Guido Currarino, la cual fue publicada en el
articulo “Triad of Anorectal, Sacral and Presacral anomalies”. Se ha observado una
historia familiar en varios casos describiendo una herencia autosémica dominante
asociada a una alteracién genética en el cromosoma 7 regidon 7936, encontrando una
mutacion del gen HLXB9 en el 50% de los casos diagndsticados. Con respecto a herencia
familiar esta mutacién se encuentra en el 95% de los casos familiares. Su diagnéstico se
realiza habitualmente durante la edad pediatrica y su principal sintoma es el estrefiimiento
desde el nacimiento con diferentes grados de presentacién. En la actualidad, existen
pocos casos reportados de sindrome Currarino y enfermedad de Hirschsprung, sin

embargo comparten una embriologia comdn por lo que hay que tener en cuenta su
aSOCiaCién.14'15'16'17’34‘35‘ 36,38

Currarino G. et al., establecen que normalmente en la vida fetal temprana, la capa
endodérmica del tallo del cuerpo (el futuro intestino) esta en estrecha aproximacion al
ectodermo neural. Con la aparicion de la notocorda, los somitas se extienden hacia
adelante y hacia dentro, engullen la notocorda y forman el cuerpo vertebral, que separa
completamente el intestino del tubo neural. Las adherencias anormales persistentes entre
el endodermo y el ectodermo neural, que se producen antes de la aparicién de la
notocorda, hacen que la notocorda se dividida o sea desplazada lateralmente, lo que
impide la fusién anterior de las vértebras. Por otro lado, la malformacion anorrectal es
una consecuencia de estas primeras adhesiones anormales entre el intestino grueso y el
tubo neural. Y por ultimo, el teratoma presacro esta formado por elementos entéricos y
neuroectodérmicos locales combinados con elementos mesodérmicos introducidos en el

espacio por los somitas en desarrollo y otras estructuras mesodérmicas locales.’

Vargas—Gonzalez R et al., el 2008, en un reporte de caso con revision de literatura,
mencionan gue la malformacion anorrectal que se presenta con mayor frecuencia dentro

del sindrome de Currarino es la estenosis anorrectal, la malformacién sacra mas comun
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es el sacro en cimitarra o en forma de hoz. Y dentro de los tumores presacros, se
encuentra al mielomeningocele anterior en un 60%. El defecto éseo corresponde a la
malformacion sacra tipo IV, y es el principal componente del sindrome. Los estudios de
imagenes como una radiografia de sacro, colon con enema y una resonancia magneética,
tienen un rol importante en el diagnostico de tumor presacro, en la particularidad de cada

uno y en la identificacion de otras malformaciones asociadas.32:3

Sekaran P. y Brindley N. (2012), enfatizan que la importancia de este sindrome consiste
en identificar la etiologia del tumor presacro, ya que un teratoma puede tener potencial
maligno. Una mortalidad del 30% ha sido reportada en los casos de sindrome de
Currarino manejados sin cirugia. Emans P. et al. (2005), sefialan que los sintomas del
sindrome varian entre los pacientes. El estrefiimiento es el sintoma mas comun, pero
también se asocia a sintomas urinarios y meningitis asintomatica. Asimismo, este
sindrome se puede hacer evidente después de una evaluacién radiologica para otros
fines diagndésticos, o cuando un individuo se analiza para detectar esta condicidon por

antecedentes familiares.18.19

La incidencia del sindrome de Currarino no esté bien definida. El diagnéstico precoz es
importante para evitar complicaciones potencialmente mortales relacionadas con un
tumor presacro no reconocido, como meningitis, distocia en un trabajo de parto, o
malignidad. El abordaje quirdrgico es interdisciplinario, implica un neurocirujano y un
cirujano pediatra, y su tratamiento es un reto que requiere diferentes estrategias que se
pueden adoptar en funcién de la presentacion clinica. Al dia de hoy no existe un consenso
sobre un protocolo diagndstico y terapéutico internacional sobre su tratamiento. En
relacion a esto, Crétolle C. et al. (2006), mencionan que el tratamiento quirdrgico tiene
que ser realizado tan pronto como se diagnostica un tumor presacro y la cirugia también
es obligatoria en caso de complicaciones infecciosas 0 meédula espinal anclada fija
sintomatica. Uno de los procedimientos es el abordaje sagital posterior, técnica quirargica
claramente establecida para el tratamiento de las malformaciones anorrectales y Util para
la reseccion del tumor presacro. En este abordaje, la reseccion de el tumor presacro junto

con la extirpacién del coccix es obligatoria.2%:2



2.2 Bases teodricas

El espacio retrorrectal o presacro comprende un é&rea de fusiébn y remodelacion
embriologica en donde se pueden encontrar tumores originados en las diferentes capas
embriolégicas.! Los tumores presacros agrupan a lesiones poco comunes, las cuales se
localizan en este espacio, reportdndose una incidencia de 1 por cada 35,000 a 40,000
nacimientos.? Los teratomas sacrococcigeo son los tumores mas comunes en este sitio.
Los teratomas son tumores con histologia heterogénea derivados de las tres capas
germinales, que pueden hallarse en cualquier sitio anatémico, como por ejemplo, en el

espacio presacro, génadas, mediastino y retroperitoneo.*?

Los teratomas benignos son mas frecuentes que los malignos, representando el 60% de
estos tumores,? y se pueden presentar a cualquier edad. la sobrevida del los pacientes
con un teratoma dependen del diagnostico histolégico y de un adecuado tratamiento

quirdrgico.?

La sintomatologia de los tumores presacros es inespecifica. Los pacientes que los
presentan pueden tener alteraciones anatomicas visibles, sintomas obstructivos
intestinales, sintomas urinarios, estrefiimiento severo o bien pasar desapercibidos
durante meses o0 afos; por lo cual es necesario un enfoque diagnostico adecuado para
brindar un tratamiento quirdrgico planeado, individualizado y especifico para cada

paciente.

El espacio presacro, también llamado retrorrectal, esta ubicado entre la cara posterior del
recto y la parte sacrococcigea de la columna vertebral. El limite inferior esta formado por
el musculo elevador del ano, el limite superior por la reflexion peritoneal y los limites
laterales por los uréteres y los vasos iliacos. Durante el desarrollo embriologico el
compartimiento presacro contiene el neuroectodermo, la notocorda, la parte caudal del
tracto digestivo y el proctodeo, que presentan remodelacion y regresion. Esto significa
gue el espacio presacro contiene tejidos derivados de las 3 capas germinales, incluyendo
tejido conectivo, elementos neurales y oseos, que pueden llevar al desarrollo de

diferentes formas tumorales.!



Los tumores malignos que pueden presentarse en el espacio presacro en nifios también
se presentan en otros lugares pero con mayor frecuencia. Por ejemplo, linfomas,
neuroblastomas, sarcomas osteogénicos y los sarcomas de Ewing rara vez se
encuentran en la regién presacra. Los sintomas de un tumor en el espacio presacro
dependen tanto de la ubicacion y el tamafio de este y pueden incluir un cambio en los
hébitos intestinales, dolor lumbar y sacro, dolor abdominal, tumor pélvico o abdominal

palpable, sintomas urinarios, secrecién anal y sangrado. 2

El diagnostico diferencial de los tumores presacros incluye tumores inflamatorios,
neurogeéenicos, 0seos, y de otros origenes. Asi también se incluyen teratomas, quistes
dermoides, cordomas, ependimomas, espina bifida anterior con mielomeningocele,
lipoma asociado con meningocele, tumor de células gigantes del sacro. Asi mismo, se
han descrito varios tipos de sarcomas, carcinoma mucoide, angiomas, y glioma

coccigeo.®

Tabla 1. Clasificacion de las masas o tumores presacros.

Clasificacion de tumores pediatricos en el espacio presacro*

Tumores congénitos y del desarrollo: Tumores mesenquimales:
v' Tumores de células germinales v"  Rabdomiosarcoma y sarcoma
v" Meningocele sacro anterior indiferenciado
v' Quistes del desarrollo v" Masa vascular
v' Linfangioma quistico v" Fibroma
v' Lipoma
Tumores neurogénicos: Tumores linfomatosos:
v" Neuroblastoma v Linfoma (por lo general no Hodgkin)
v' Ganglioneuroblastoma v' Trastorno linfomatoso postrasplante

v' Ganglioneuroma
v" Neurofibroma

v Schwannoma

Tumores inflamatorios Extension de los tumores 6seos sacros:
v' Enfermedad inflamatoria intestinal (colitis v" Tumor de células gigantes
ulcerosa, enfermedad de Crohn) v" Osteoblastoma
v' Absceso perirrectal v" Tumores de la familia del sarcoma de
v' Granuloma Ewing

v/ Sarcoma osteogénico
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Otros tumores presacros:
v Hematoma
v' Extensién o metastasis del espacio

presacro

*Kocaoglu M, Frush D. Pediatric Presacral Masses. Radiographics. 2006;26:834

Tumores congeénitos y del desarrollo

Tumor de células germinales
Se producen por una alteracion en el desarrollo de las células pluripotenciales durante la
embriogénesis. Segun el grado de diferenciacion embriogénica o disembriogénica,

pueden dar lugar a diferentes tumores.!

Teratoma sacrococigeo

Se forman como consecuencia de la diferenciacion a través de la linea embriogénica de
las células germinales. Es el mas frecuente de los teratomas presacros y el tumor solido
mas comuln en la etapa neonatal.! El diagnéstico diferencial se debe realizar con
mielomeningocele, entidad que con frecuencia se presta a confusién junto con otras
patologias como lipomas, hemangiomas, quistes pilonidales y quistes epidermoides.® El
pronéstico del tumor depende de la edad del paciente, histologia, resecabilidad y
presencia de metastasis reales o potenciales. La cirugia in Utero es una opcion aceptable
siempre que esté en riesgo la vida del feto pero se limita a centros altamente
especializados.'® Tuladhar R, Grigore M et al. establecen que el tratamiento quirdrgico
tiene una tasa de recidiva de alrededor de 4% tras un seguimiento de 39 meses posterior

a la reseccion y establecen que se debe dar un seguimiento minimo de tres afios.®

De acuerdo a la clasificacion de Altman, se establecen 4 tipos de tumores sacrococcigeos
:2, 4,10
»= Tipo I: Predominantemente externo, con minimo componente presacro. Es el mas
comun, el menos maligno y no se asocia con metastasis.
» Tipo II: Externo con componente intrapélvico significativo, con rango de metastasis
de 6%.
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= Tipo Ill: Externo con una masa pélvica. Predominantemente con extension hacia
el abdomen y con rango de mestastasis hasta el 20%.
= Tipo IV: Enteramente presacro, sin presentacion externa o extension pélvica

significativa. Es el de mayor malignidad.

Histoldgicamente se clasifican en; 4 10

* Maduro: tejidos bien diferenciados.

*» Inmaduro: neuroglia, estructuras de tipo tubo neural inmaduro en adicién a
componentes maduros. Su incidencia de malignidad es elevada. Tienen cuatro
categorias dependientes de la cantidad de tejido inmaduro y el grado de actividad
mitética.

= Teratoma con componentes malignos: contiene uno o mas de los tumores
malignos de células germinales, por ejemplo: coriocarcinoma, germinoma,

carcinoma embrionario.

Los teratomas pueden permanecer inicialmente ocultos, para presentarse a mayor edad
con signos de meningitis, abscesos, ruptura espontanea, dafio progresivo de las raices
nerviosas, y malignidad, en estos casos, tras la deteccién, el tratamiento quirdrgico es

obligado.*!

Mielomeningocele sacro anterior

Este tumor es un defecto congénito que surge de la herniacion del saco dural a través de
un defecto sacro anterior. Puede estar acompafiado de sintomas, pero es por lo general
asintomatico en nifios mayores. El 80% de estos tumores se manifiestan durante los
primeros diez afios de vida, con una incidencia de 1 por cada 40000 nacimientos. Cuando
es sintomatico, por lo general es debido al efecto de masa, compromiso neurolégico,
meningitis, o ruptura del meningocele,? ademas puede acompaifarse por otras anomalias
o sindromes, incluyendo malformaciones uterinas, anorrectales, renales y de la vejiga,
sindrome de Marfan y neurofibromatosis tipo 1. La presentacién también puede ocurrir
como un defecto aislado, o bien, ser parte del sindrome de Currarino (malformacion del
sacro, malformacion anorrectal y tumor presacro). Este es un sindrome infrecuente
caracterizado por herencia genética autosémica dominante en mas de 50% de los casos.

El tumor presacro en los afectados por este sindrome puede ser un teratoma,
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meningocele sacro anterior, quiste dermoide, hamartoma, quiste de duplicacion entérica,

0 mas de uno de estos tipos de masas pueden estar presentes.?

En general, los pacientes se someten a tratamiento quirargico porque el
mielomeningocele sacro anterior no presenta regresion espontanea y el riesgo de
complicaciones aumenta con el tiempo. La tasa de mortalidad en los pacientes sin
tratamiento quirdrgico es del 30% a consecuencia de la obstruccion de la pelvis en el
momento del parto en mujeres o la erosion en el recto, seguido de meningitis en los

hombres y mujeres cualquier edad.?

Quistes del desarrollo

Son lesiones congénitas que pueden surgir de las tres capas germinales embrionarias y
son mas comunes en las mujeres. Los quistes de desarrollo pueden ademas ser
clasificados de acuerdo con cada célula de origen y se dividen en epidermoide, dermoide,
duplicacién (enterégenos) y hamartoma quistico retrorrectal. Este tipo de quistes
usualmente se manifiestan durante la infancia. El cuadro clinico de presentacion es
inespecifico y se relaciona con sintomas vinculados con el tamafio de la lesion y el
consiguiente efecto de masa dentro de la pelvis. Aproximadamente, un 50% de los
quistes son descubiertos en forma incidental en un examen clinico de rutina. El sintoma
mas frecuente es el estrefiimiento progresivo. Se han descrito otros sintomas como dolor
pélvico, disuria y polaquiuria. Las complicaciones mas importantes de los quistes de
desarrollo son la infeccién y formacion de fistulas, entre el 30% y 50% de los quistes de

desarrollo se complica por una infeccién crénica.'? 13

Tumores neurogénicos

En este grupo encontramos al neuroblastoma, ganglioneuroblastoma y ganglioneuroma
gue se originan a partir de células de la cresta neural. Este grupo de lesiones también se
conoce como tumores de células ganglionares o tumores neuroblasticos. El mas
frecuente de ellos es el neuroblastoma que representa alrededor del 10% de todos los
canceres pediatricos y es el tumor maligno mas comun en la infancia. De manera global

es el cuarto tumor maligno mas frecuente en la infancia. Alrededor del 95% de los casos
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son diagnosticados en la primera década de la vida y mas del 80% de ellos son

diagnosticados antes de los 5 afios de edad.?

Tumores inflamatorios

Los més frecuentes son los abscesos pélvicos que pueden ser secundarios a apendicitis
complicada, enfermedad inflamatoria intestinal o complicaciones postoperatorias y

pueden estar relacionados con la extension de una masa de un sitio abdominal superior.?

Tumores mesenquimales

El rabdomiosarcoma es la tercera neoplasia sélida (que no esta relacionada al sistema
nervioso central) mas comun en los nifios, seguida del neuroblastoma y el tumor de
Wilms, este tumor es un cancer agresivo que se observa en pacientes pediatricos y que

representa el 4% y el 8% de todos los tumores malignos en los nifios.

Un tumor presacro en un nifio mayor de 8 afos es sugerente de rabdomiosarcoma. Los
pacientes con tumores que se originan en la zona genitourinaria tienen un mal pronéstico
debido a un frecuente retraso en el diagnostico. Este tumor tiene una distribucién bimodal
de la edad, el primer pico es entre 2 y 6 afios de edad, y el segundo pico es entre 14 y
18 afos de edad. Hasta un 65% de los tumores se observa en nifios menores de 11

afios.?

Tumores linfomatosos

Estos incluyen al linfoma verdadero asi como masas linfomatosas que surgen después
de un trasplante de organos. El linfoma es el tercer cancer mas comun en la infancia

después de la leucemia y tumores del sistema nervioso central.

El linfoma no Hodgkin representa alrededor del 6% de los canceres pediatricos, mientras
que la enfermedad de Hodgkin constituye el 5% de los tumores malignos. El linfoma no
Hodgkin, se ve con mas frecuencia que la enfermedad de Hodgkin en nifios menores de

10 afios y generalmente se produce como una neoplasia agresiva. Los sintomas pueden
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ser sistémicos o causados por un efecto de la masa local y pueden incluir dolor

abdominal, diarrea, vomitos, peritonitis y ascitis.?

Tumores 6seos

Estos tumores representan el 10% de los tumores retrorrectales. Pueden surgir de hueso,
cartilago, tejido fibroso y médula 6sea. Entre ellos el cordoma es el tumor maligno més
frecuente en la zona sacra, pero representa solo el 2% al 4% de los tumores 6seos
primarios. Alrededor del 50% de los cordomas surgen en la region sacrococcigea y se

manifiestan mas comidnmente en la cuarta y hasta la séptima década de la vida. 2

Diagndstico y Tratamiento

En el periodo prenatal, el diagndstico de los tumores presacros se puede realizar in Gtero
por ultrasonido. En el caso del tumor sacrococcigeo se puede observar una masa que
sobresale de la parte posterior de la pelvis.® En este mismo periodo del desarrollo fetal,
la presencia de un teratoma sacrococcigeo evidente por ultrasonido, implica un mayor
riesgo de parto prematuro, asi como una mayor morbimortalidad a causa de la hidropesia,

hemorragia y ruptura del tumor.?

A mayor edad, los tumores presacros frecuentemente se asocian a un defecto 6seo en
la regién sacrococcigea. La radiografia simple del sacro es el método inicial mas util para
buscar anormalidades éseas en esta regién. Aunque existen casos en los que en
presencia de un tumor presacro no hay evidencia por este método de una malformacién
0sea, en todos los casos la tomografia computarizada (TC) o resonancia magnética (RM)
deben usarse para el diagnoéstico radiol6gico del tumor presacro.!! El objetivo del
diagnostico por imagen es el deteccion precoz y la delimitacion con mayor exactitud de

la localizacién y extensiéon tumoral.!
La reseccion quirargica del tumor presacro o retrorrectal, se recomienda por el potencial

de malignidad y al aumento del riesgo de meningitis, abscesos, entre otras

complicaciones.!
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2.3 Definiciéon de términos basicos

Tumor: crecimiento celular anormal de un tejido u 6rgano, se manifiesta con aumento de

tamafio del mismo.

Espacio presacro o retrorrectal: ubicado entre la cara posterior del recto y la parte
sacrococcigea de la columna vertebral. El limite inferior esta formado por el masculo
elevador del ano, el limite superior por la reflexion peritoneal y los limites laterales por los

uréteres y los vasos iliacos.

Céccix: hueso corto compuesto por la union de las vertebras coccigeas, se localiza por

debajo del sacro

Sindrome currarino: sindrome infrecuente que esta conformado por defectos 6seos

sacros, malformacion anorrectal y tumor presacro.

Benigno: no es peligroso para la salud. No canceroso

Maligno: evolucion negativa de una enfermedad.

Estrefiimiento: alteracion intestinal que se manifiesta con la presencia de heces sélidas,

con la consiguiente dificultad para su expulsion.

Disuria: sintoma urinario caracterizado por dolor al orinar

Polaquiuria: miccion frecuente con escasa cantidad de volumen.

Metastasis: se trata de la extensién de enfermedad maligna a otros érganos.

Extirpacidn: extraccion quirdrgica de un tejido u érgano afectado.

Absceso: infeccidén de un tejido con presencia de pus.
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Meningitis: inflamacién de las meninges. Puede ser causada por bacterias, virus, hongos

0 parasitos.

Fistula: conducto anormal que comunica un érgano con el exterior, 0 a otro érgano.

Teratoma sacrococcigeo: se trata del tumor germinal mas frecuente en la infancia.

Mielomeningocele: defecto congénito en el cual los huesos de la columna vertebral no

llegan a desarrollarse adecuadamente y el conducto raquideo esta incompleto por lo cual

la medula espinal y las meninges protruyen por la regién lumbosacra del nifio
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CAPITULO llIl: HIPOTESIS Y VARIABLES

3.1 Formulacion de la hipétesis

Dada la naturaleza exploratoria y descriptiva del estudio, no amerita hipétesis.

3.2 Operacionalizacion de variables

DEFINICION DE VARIABLES

ESCALA
DEFINICION DEFINICION TIPO DE DE B MEDIO DE .
VARIABLE CONCEPTUAL OPERACIONAL VARIABLE MEDICIO CATEGORIA VERIFICACIO
N N
Edad del Tiempo que ha vivido Tiempo transcurrido desde el Cuantitativa Razén Dias, meses, Historia clinica
diagnostico una persona contando nacimiento hasta la afios
desde su nacimiento. identificacion del tumor
p presacro
2 Tiempo de Medicion del tiempo Tiempo transcurrido desde el Cuantitativa Razén Horas, dias, Historia clinica
(_J; enfermedad desde el diagnostico de inicio de signos y sintomas meses, afios
_§ una enfermedad hasta hasta la actualidad.
‘% su resolucion.
8 Signos y Elementos o Presencia o ausencia de Cualitativa Nominal Dolor, Historia clinica
8 sintomas caracteristicas claves de manifestaciones estrefiimiento,
una enfermedad pueden incontinencia
subjetivas (sintoma) u urinaria
objetivas (signo).
Edad Tiempo que ha vivido Tiempo transcurrido desde el Cuantitativa Razén Dias, meses, Historia clinica
una persona contando nacimiento hasta el momento afos
desde su nacimiento. del estudio.
§ Sexo Condicién orgéanica que Caracteristicas de tipo Cualitativa Nominal Femenino, Historia clinica
8 distingue a los hombres biolégicas que diferencian a masculino
'% de las mujeres. los nifios entre varones y
%_ mujeres.
@ Comorbilidad Presencia de uno o mas Presencia o ausencia de Cualitativa Nominal Malformacion Historia clinica
'ﬁ trastornos (o malformacion sacra, ano rectal sacra,
g enfermedades) ademas o de otro tipo. malformacion
% de la enfermedad o ano rectal,
° trastorno primario cardiopatia
asociada, entre
otros,
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Resultados del seguimiento

Edad al Tiempo que ha vivido Tiempo transcurrido desde el Cuantitativa Razén Dias, meses, Historia clinica
momento de la una persona contando nacimiento hasta el momento afos
intervencion desde su nacimiento. de la intervencion quirurgica.
Procedimiento Operaciones realizadas Tipo de procedimiento Cualitativa Nominal Cirugia abierta, Historia clinica
quirdrgico por un cirujano para quirdrgico empleado para el cirugia
solucionar cualquier tratamiento de tumor presacro laparoscopica
trastorno o enfermedad.
Complicaciones Alteracién que se Presencia o ausencia de Cualitativa Nominal Infeccion, Historia clinica
postoperatorias presenta posterior a un complicaciones posterior al abceso perineal,
procedimiento procedimiento quirtrgico incontinencia
quirdrgico. empleado para el tratamiento fecal,
de tumor presacro. incontinencia
urinaria
Rehabilitacion Programa de Presencia o ausencia de Cualitativa Nominal Si, no Historia clinica
intestinal rehabilitacion para lograr rehabilitacion intestinal
autonomia enteral. posterior al procedimiento
quirargico empleado para el
tratamiento de tumor presacro.
Estado funcional | Estado de funcionalidad Estado de funcionalidad Cualitativa Nominal Incontinencia Historia clinica

intestinal generalmente
evaluados posterior a
una enfermedad o
procedimiento

quirdrgico.

intestinal posterior al
procedimiento quirtrgico
empleado para el tratamiento

de tumor presacro.

fecal,

estrefliimiento
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CAPITULO IV: METODOLOGIA

4.1 Disefio metodoldgico

Estudio cuantitativo, tipo descriptivo, disefio transversal y retrospectivo

4.2 Disefio muestral

Poblacién: Pacientes pediatricos con diagnoéstico de tumor presacro atendidos en el
Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé. EIl periodo de estudio es entre
los afios 2006 al 2016.

Unidad de andlisis: Paciente pediatrico con diagndstico de tumor presacro atendido en

el Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé.

Muestra de estudio: En la presente investigacion se tomara como muestra a la totalidad
de la poblacion (100%), es decir la muestra la conformaran todos los pacientes con el

diagnoéstico de tumor presacro.

Tipo y técnica de muestreo: Esta forma de seleccionar a los sujetos a incluir en el
estudio corresponde a un Censo, tal como Tamayo M., lo afirmé: “la muestra censal es
aquella en la cual entran todos los miembros de la poblacién, es el tipo de muestra mas

representativo”.?°

Criterios de inclusién

Pacientes pediatricos de ambos sexos con diagndstico de tumor presacro corroborado
por estudios de imagen y hallazgos quirurgicos.

Paciente pediatrico atendido en el Hospital Nacional Docente Madre Nifios San

Bartolomé.

Criterios de exclusion

Paciente pediatrico con expediente sin datos suficientes para realizar este estudio.
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4.3 Procedimientos de recoleccion de datos

1. Se procedera a la documentacién respectiva y aprobacion del proyecto por la
Universidad San Martin de Porres. Se solicitara la autorizacion respectiva a la institucion
que corresponda y a los distintos servicios con la finalidad facilitar el proceso de
recoleccion de datos necesarios para estudio.

2. Seleccién de historias clinicas e identificacion de los pacientes pediatricos con
diagndéstico de tumor presacro.

3. Evaluacion de las variables propuestas en un solo momento; la recopilacion de los
datos obtenudos sera registrada en la ficha anexada a nuestro estudio.

4. Al culminar con toda la recopilacion de datos; se procedera a su interpretacion y

analisis respectivo.

4.4 Procesamiento y analisis de los datos

Los datos recopilados seran ingresados en el programa IBM Statistics SPSS version
22.0.

En el caso de las variables cualitativas se usaran las frecuencias absolutas y relativas
(%). Para las variables cuantitativas se usaran las medidas de tendencia central y de
dispersiéon; herramientas graficas como diagrama de barras y/o diagrama circular

mediante el programa Microsoft Excel 2013.

4.5 Aspectos éticos

Si bien se trata de investigacidn retrospectiva y en consecuencia no incluir directamente
pacientes, todos los procedimientos a realizar se alinean a las pautas éticas
internacionales para la investigacion biomédica en seres humanos del Consejo de
Organizaciones Internacionales de las Ciencias Médicas (CIOMS) donde se menciona
gue los registros médicos pueden utilizarse para la investigacién sin el consentimiento de
los pacientes/sujetos soOlo si un comité de evaluacion ética ha determinado que la
investigacion no violara los derechos o intereses de los pacientes, que se asegura la

privacidad y confidencialidad o anonimato.
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Segun los lineamientos anteriormente mencionados, la presente investigacion sera
éticamente viable porque cada registro clinico serd manejado mediante un codigo de
identificacion, asegurando asi la confidencialidad de la informacion. Mayores implicancias
éticas como la autonomia no es aplicable, pues no se trabajaran con sujetos que puedan

brindan consentimiento alguno de participacion. 3°
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RECURSOS Y CRONOGRAMA

Recursos humanos

Investigador Principal

Dra. Claudia Vanessa Bardales Rengifo

Recursos materiales

Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé
Archivo del Hospital
Programa Office Excel 2013.
Programa SPSS 22.0.
Material de oficina:

o Computadora

o Papel bond A4

o Folderes

o Lapiz

o Archivador
Servicios:

o Impresiones y copias

o internet

Recursos financieros

Es importante hacer mencidn que todos los gastos correran a cuenta del investigador, es

decir seran autofinanciados.
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interpretacion
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Publicacién
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X

X
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ANEXO 01

Matriz de consistencia

TITULO DE LA PREGUNTA DE OBJETIVOS DE TIPO Y DISENO POBLACION DE INSTRUMENTO

INVESTIGACION LA LA DE ESTUDIO ESTUDIO Y DE
INVESTIGACION INVESTIGACION PROCESAMIENTO RECOLECCION

DE DATOS

Caracteristicas Problema Objetivo general Estudio Pacientes Historia clinica del

clinicas y | principal Describir las | cuantitativo, tipo | pediatricos con | servicio de cirugia

epidemioldgicas ¢Cudles son las | caracteristicas observacional, diagnéstico de | pediatrica con

de pacientes con | cacteristicas clinicas y | descriptivo, tumor presacro | diagnodstico al

tumor  presacro | clinicas y | epidemiolégicas transversal y | atendidos en el | ingreso de Tumor

en el Hospital | epidemiolégicas del tumor presacro | retrospectivo Hospital Nacional | presacro.

Nacional Docente | del tumor presacro | en el Hospital Docente Madre

Madre Nifio San | en el Hospital | Nacional Docente Nifio San | Cada historia

Bartolomé 2006- | Nacional Docente | Madre Nifio San Bartolomé. El | clinica incluye:

2016

Madre Nifio San
Bartolomé 2006-
2016.?

Problemas
secundarios

¢ Cual es la

incidencia de
casos de tumor
presacro en
pacientes
pediatricos

atendidos en el
Hospital Nacional
Docente Madre

Nifio San
Bartolomé un
periodo de 10

afos.?

¢ Cudles las
caracteristicas
epidemioldgicas
de los pacientes
pediatricos  con

tumor presacro.?

¢Cuales son las
caracteristicas
clinicas de los

pacientes

Bartolomé 2006-
2016

Objetivos
Especificos
Determinar la
incidencia de

casos de tumor
presacro en
pacientes

pediatricos

atendidos en el
Hospital Nacional
Docente Madre
Nifio San
Bartolomé un
periodo de 10

afios.

Describir las
caracteristicas
epidemioldgicas
de los pacientes
pediatricos con

tumor presacro.

Identificar las
caracteristicas
clinicas de los

pacientes

periodo de estudio
es entre los afios
2006 al 2016.

Unidad de andlisis
Paciente pediétrico
con diagnéstico de
tumor presacro

atendido en el

Hospital  Nacional
Docente Madre
Nifio San
Bartolomé.

Muestra de
estudio

En la presente

investigacion se
tomara como
muestra a la
totalidad de la
(100%)),

es decir la muestra

poblacion

la conformaran
todos los pacientes
con el diagnéstico

de tumor presacro.

datos de filiacion,
tiempo de
enfermedad, tipo
de inicio y curso,
anamnesis,
antecedentes

prenatales, natales

y post natales,
antecedentes
familiares y

antecedentes socio
econdmicos.

Asimismo examen
fisico completo y
diagnésticos de

ingreso al servicio.
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pediatricos  con

tumor presacro.?

¢ Cual es el
procedimiento

quirdrgico y cudles
son las edades al
momento de la
intervencion  por

tumor presacro.?

¢, Cudles son los
hallazgos del
tratamiento
quirdrgicos en
pacientes
pediatricos  con

tumor presacro?.

¢ Cuadl es la
morbimortalidad
en pacientes
pediatricos  con
tumor  presacro
sometidos a
tratamiento

quirdrgico.?

¢Cudles son las
caracteristicas

histolégicas de las
piezas quirdrgicas
en pacientes
pediatricos con

tumor presacro.?

¢ Cudl es el estado
funcional y los
resultados de la
rehabilitacion
intestinal en
pacientes
pediatricos  con
tumor  presacro
sometidos a
tratamiento

quirdrgico.?

pediatricos  con

tumor presacro.

Describir el
procedimiento

quirdrgico 'y la
edad al momento

de la intervencién

por tumor
presacro.

Describir los
hallazgos del

tratamiento
quirargicos en
pacientes
pediatricos  con

tumor presacro.

Establecer la
morbimortalidad
en pacientes
pediatricos  con
tumor  presacro
sometidos a
tratamiento

quirdrgico.

Sefialar las
caracteristicas

histolégicas de las
piezas quirdrgicas
en pacientes
pediatricos con

tumor presacro.

Identificar el
estado funcional y
los resultados de
la  rehabilitacion
intestinal en
pacientes

pediatricos  con
tumor  presacro
sometidos a
tratamiento

quirdrgico.
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ANEXO 02
Caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de pacientes con tumor presacro en el
Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé

NUmero de ficha: Id: Fecha:

CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS
a) Sexo: () Masculino ( ) Femenino
b) Edad:

Comorbilidades:

c) Malformacion del sacro: Si( ) No( )
Especificar:

d) Malformacién anorrectal: Si( ) No( )
Especificar:

e) Otras Malformaciones asociadas: Si( ) No( )
Especificar:

CARACTERISTICAS CLINICAS

a) Edad al momento de diagndstico:

b) Tiempo de enfermedad:

c) Signosy sintomas:

Estrefiimiento Si() No ( )
Incontinencia urinaria Si( ) No ( )
Dolor Si( ) No ( )
Masa tumoral Si( ) No ( )
Otros Si() No ( )
Especificar:
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.  CARACTERISTICAS DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO

a) Edad al momento de la intervencién:

b) Tipo de procedimiento quirargico:

c) Hallazgos:

d) Reporte patolégico: Maligno ( ) Benigno ()
Especificar:

e) Complicaciones: Si( ) No ( )
Especificar:
Mortalidad: Si( ) No( )

IV. Resultados del SEGUIMIENTO
a) Rehabilitacion intestinal:  Si( ) No( )

Especificar:

b) Estado Funcional:
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