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Tumores raros:

La Red Epidemioldgica de Investigacién de Enfermedades
Raras (REpIER) era una red tematica de grupos de investigacion (16
grupos de investigacion pertenecientes a once Comunidades Auténomas)
que incluia tanto a investigadores clinicos, epidemiélogos, farmacélogos,
genetistas, biélogos moleculares, etc. y que pretendia abordar la
investigacion epidemiologica y clinica de las Enfermedades Raras (ER).

Uno de los grupos de enfermedades relevantes participantes
en REpIER, por su interés cientifico y por sus implicaciones en la Salud
Publica, fue el denominado de Tumores Malignos Raros, procesos sobre
los que la informacion existente en aquel momento (y también ahora)
era muy limitada y escasa.

Dentro del REpIER se recibi6 financiacion para el desarrollo
de diferentes actividades por medio del Fondo de Investigaciones
Sanitarias (Expediente: G03/123) y también financiacion especifica del
mismo FIS (Expedientes: PIO20686 y Red de Centros C03/09) sobre
tumores raros desarrollandose el proyecto de investigacion “Tumores
Malignos Raros en Espafia”, cuya meta era mejorar el conocimiento
sobre la etiologia, morbilidad y supervivencia de los Tumores Malignos
Raros en Espafia, asi como conocer los recursos disponibles para la
atencion a los enfermos y sus familias. El estudio, entonces, cubria
informacion sobre una poblacién aproximada de 10 millones de
habitantes, que correspondia al area geografica cubierta por los 12
registros de cancer de poblacién espafioles que participaron en el
estudio.

Los principales objetivos del estudio eran: la identificacion,
para el conjunto de los diferentes Registros de Cancer Espafioles que
participaron, los canceres o tumores malignos que se pudieran
considerar por su frecuencia como raros (eligiendo como umbral el de
una incidencia menor de 3 casos por 100.000 habitantes), y el
seleccionar un grupo reducido de Tumores Malignos Raros para los que
se recabaria informacién mas detallada sobre la historia natural de la
enfermedad y los diferentes aspectos asistenciales relacionados con su
diagnéstico, su estadio y el tratamiento aplicado. Esta informacion junto
aquella otra que era procedente de la literatura cientifica deberia
permitir la realizacion de la caracterizacion de cada uno de los Tumores
Malignos Raros incluidos en este estudio, siguiendo las lineas propuestas
por el Programa de Enfermedades Raras de la Unién Europea y que era
el ambito de actuacién de REpIER).

Para el analisis general de los tumores raros se eligieron aquellos
26 Tumores malignos raros en hombres y 33 en mujeres que cumplian el
requisito de una incidencia menor de 3 casos por 100.000h. Entre estos
estaba en cancer de laringe en mujeres.

Cancer de nasofaringe

Introduccién:

El cancer de nasofaringe tiene unas caracteristicas
peculiares que lo hacen diferente de otros tumores
localizados en la cabeza y cuello. Anatdbmicamente la
region en donde asienta esta oculta y no tiene funciones
especificas definidas.

Los sintomas precoces son escasamente
frecuentes y cuando aparecen no estan referidos a la
propia nasofaringe sino a estructuras circundantes, como
el agujero de la trompa de Eustaquio o la cavidad nasal.
Por este motivo, el diagnéstico se suele retrasar sobre todo
en aquellos paises en los que estos tumores mas raros aun.
Por otra parte, esta zona no es muy accesible a las
maniobras quirdrgicas y, por ello, la radioterapia es el
tratamiento mas frecuente utilizado.

La nasofaringe esta cubierta por un epitelio
columnar mucociliar estratificado. Esta en continuidad
con la cavidad nasal, con la base del craneo y con las dos
primeras vértebras cervicales en la parte posteriory la
parte superior del paladar blando. Las variantes
histopatoldgicas del cancer nasofaringeo se pueden
considerar como diferentes variedades del carcinoma
escamoso Yy se clasifican en carcinoma escamoso
gueratinizante; carcinoma escamoso no queratinizante y
carcinoma indiferenciado de tipo nasofaringeo. Las
caracteristicas de este ultimo son tan tipicas que se puede
casi hacer el diagnostico incluso cuando solo se ha tomado
una muestra de los ganglios metastaticos. Como este tipo
histoldgico esta asociado a un infiltrado linfoide se
llamaba a esta variante que es la mas frecuente
linfoepitelioma y carcinoma transicional. Es el mas
frecuente.

Ademas se diagnostican, también, otros tipos
histolégicos como el linfoma, plasmocitoma,
adenocarcinomas y angiofibromas juveniles, pero en
muchas menos ocasiones.

Existen muchas hipotesis sobre los factores de
riesgo implicados en este cancer, pero los més frecuentes
son:

. Raza y genética: Las maés altas incidencias (10-30/100.000) ocurren
en grupos étnicos del sudeste de China, esquimales y filipinos. Se ha
sugerido una asociacion importante entre genes HLA-A en sujetos
con céancer de nasofaringe.

. Factores medioambientales tales como consumo de alimentos
salados y ahumados y la forma de procesamiento culinario de modo
que las nitrosaminas volatiles en ellos se pueden distribuir sobre la
mucosa nasofaringea por medio del vapor.

. Infecciones: posiblemente, el virus Epstein-Barr (VEB). La
epidemiologia molecular muestra que péptidos relacionados con el
VEB son capaces de inducir la transformacién maligna de las lineas
celulares de linfoblastos in vitro.

La presentacién mas frecuente en este tipo de tumor es la de una
masa en el cuello (90%).

Otros sintomas presentes se relacionan con alteraciones en la
audicion asociados a otitis media, tinnitus, obstruccion nasal, sangrado
nasal y/o epistaxis, trismus y dolor. Como los tumores pueden acceder a
las estructuras parafaringeas todos los sintomas relacionados con los
nervios del 11 al VI son relativamente frecuentes. Las metastasis en
cuello que pueden ser multiples, en ambas cadenas laterales y las
posteriores. La aparicion de metastasis a distancia suele ser mas
frecuente que en otros tumores de cabeza y cuello.

El diagndstico en muchos casos se hace tarde. Las dificultades
para examinar la nasofaringe son bien conocidas aunque se use el
nasofaringolaringoscopio flexible. El método convencional es
radiografia lateral del cuello y una axial de la base del créneo, siendo
imprescindible un TAC y/o RM.

El tratamiento standard es la radioterapia. La cirugia no se
puede hacer en la mayoria de los tumores al no poder garantizar
generalmente unos margenes adecuados, y que conlleva gran
morbilidad. Se pueden usar, también, técnicas intracavitarias, como la
braquiterapia, que se usan en enfermedad recurrente en combinacién
con radiacién externa. La quimioterapia se utiliza solo cuando al
diagndstico existen metéstasis a distancia o en recurrencias con
metastasis regionales y/o a distancia.
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Objetivos:

El cancer de nasofaringe es un tumor no muy
frecuente en ambos sexos.

Tumores raros en Asturias. Cancer de
nasofaringe. Evolucion por afo. Tasas por millén. 1982-

2007
oM
mH

1982-85 86-89 90-93 94-97 98-01 2002-05

Nuestro objetivo, en este estudio, fue describir las
tendencias temporales de la incidencia de cancer de
nasofaringe en el periodo 1986-98 en el conjunto de seis
areas geograficas espafiolas en las que existe un registro
de cancer de poblacion

Tumores raros en Asturias. Cancer de
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Debido a su rareza, tras un largo periodo de
sintomas, el diagnoéstico suele hacerse en estadios mas
avanzados (mayor tamafio tumoral y mayor afectacion de
ganglios linfaticos).

En un estudio transregional la incidencia
asturiana de cancer de nasofaringe era un 30% superior a
la espafiola (la de los diferentes registros existentes) en
hombres y un 5% inferior a la espafiola en mujeres,
debido, probablemente a la exposicion industrial de los
casos en hombres.

En este informe breve pretendemos exponer cual
ha sido la incidencia y caracteristicas de presentacion del
cancer de nasofaringe en Asturias desde 1982 a 2007,
ambos inclusive.

Para el total de este periodo de estudio hemos
observado un total de 323 casos, con una tasa
media anual de 12,6 casos por millén de
habitantes y afio (alrededor de 13 casos nuevos
anuales). Sin embargo, la incidencia es 3,5 veces superior
en hombres (tasa media de 19,5 respecto a 5,2 en
mujeres). En el gréfico 1 se observa una estabilizacion de
los casos en los ultimos afos.

La distribucion etaria detectada nos muestra la
mayor incidencia de la enfermedad a medida que aumenta
la edad hasta los 65-74 afos de edad. Las mayores
incidencias corresponden a personas de entre 65-74 afios
de edad que son considerablemente mas altas que en
cohortes previas y posteriores. No obstante, la edad con
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mayor frecuencia absoluta de casos es la de 45-64 afios de
edad (172 casos en el periodo). La edad media al
diagnéstico fue los 57 afios de edad con un rango entre los
5y los 91 afios.
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El Area Sanitaria con una mayor incidencia
acumulada en este periodo de tiempo ha sido el Area
Sanitaria VI, un Area con una proporcion alta de
poblacion mayor, como es habitual. El Area Sanitaria con
menor incidencia es el Area Il.

Tras haber cruzado estos datos con la
mortalidad en Asturias se han detectado 196
fallecimientos con una edad media de 64 afios y un rango
entre los 21y los 92 afios de edad.

El lugar anatdmico mas frecuente es el sin
especificar (80% de los casos).

Funcién de supervivencia

Supervivencia acum

L] 1 T L 1 T 1
000 100000 200000 300000 400000 500000 600000
VARO00003

El tipo histoldgico mas frecuente ha sido el
carcinoma linfoepitelial (30%) y carcinoma de células
escamosas (25%) .

En un andlisis de supervivencia realizado a
los casos diagnosticados a partir de 1991 (inclusive) y
censurando los datos a fecha de 31.12.2007 obtenemos
curvas de supervivencia como la del grafico de
supervivencia.

En ella podemos observar que a 5 afios tras
diagnésticos la funcion de supervivencia del cancer de
nasofaringe es del 50%. A 10 afios es del 43%.

Este proyecto ha sido financiado a cargo de los fondos para la
cohesion territorial 2010 del Ministerio de Sanidad y Politica
Social que fueron aprobados en el CISNS, como apoyo a la
implementacion a la Estrategia en Enfermedades Raras del
Sistema Nacional de Salud

Informe realizado por Marcial Arguelles, Mario Margolles,
Sara Mérida. Consejeria de Salud y Servicios Sanitarios
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