SUPERVIVENCIA DE LA POBLACION INFANTIL Y ADOLESCENTE
CON CANCER DE LA COMUNIDAD DE MADRID, 2015-2018
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Supervivencia de la poblacion infantil y adolescente con cdncer de la Comunidad de Madrid, 2015-2018

RESUMEN

Antecedentes y objetivos: el cancer es la primera causa de muerte entre los nifios y nifias mayores
a 1 afio, y la segunda entre los adolescentes de 15 a 19. A pesar de las mejoras de tratamiento, es
necesaria una vigilancia epidemioldgica estrecha de su supervivencia. Los registros poblacionales
son el mejor sistema de informacién para desempenar esa tarea. El objetivo de este trabajo es
analizar la supervivencia a 1, 3 y 5 afios de todas las personas de 0-19 ainos que residen en la
Comunidad de Madrid y han sido diagnosticadas de un cancer entre los afios 2015-2018, a partir de
datos del Registro Poblacional de Cancer en la Infanciay la Adolescencia de la Comunidad de Madrid.

Metodologia: en febrero de 2023 se actualizd el estado vital de todos los nifios y adolescentes
menores de 20 afios con un diagndéstico de cancer incluidos en el Registro. Se calcularon las
funciones de supervivencia con sus correspondientes intervalos de confianza al 95% segun el
método Kaplan-Meier, el test de log-rank para identificar diferencias significativas entre grupos y la
regresiéon de Cox para cuantificar el cociente de riesgos instantdneos. Se realizaron andlisis
estratificados por sexo, edad, grupo o subgrupo tumoral y estadio al diagnédstico. Se excluyeron los
casos identificados Unicamente por el certificado de defuncién y los casos in situ o no clasificables
segun la Clasificacién Internacional de Cancer Pediatrico.

Resultados: se incluyeron 993 casos: 862 tumores malignos y 131 no-malignos del sistema nervioso
central (SNC), intracraneales e intraespinales. La supervivencia global a 5 afios de los pacientes con
un diagndstico de tumor maligno fue de 85,92% a los 5 afios (83,41 — 88,08). No existieron
diferencias en la supervivencia por sexo ni por periodo vital entre infancia (0-14 afios) y adolescencia
(15-19). Por grupos de edad, los de 10 a 14 afios presentaron la peor supervivencia (77,89% a los 5
afios; 71,3 — 83,15) seguidos de los menores a 1 afio (84,13%; 72,51 —91,13).

Los grupos tumorales con una supervivencia a 5 afios inferior a la media fueron: leucemias,
neuroblastomas, tumores malignos del SNC, hepaticos, 6seos y sarcomas de tejidos blandos. Todos
los retinoblastomas y tumores renales presentaron una supervivencia del 100% a 5 afios. Los
tumores malignos del SNC presentaron la peor supervivencia: 66,93% a los 5 anos (57,24 — 74,91),
muy inferior a la supervivencia de los pacientes con tumores no-malignos de la misma localizacién,
que fue superior al 98% a los 5 afios (93,84 — 99,60). La supervivencia de las neoplasias del SNC varié
segln subgrupos, siendo los de mayor supervivencia los ependimomas y tumores del plexo coroideo
(84,62% a los 5 afios; 51,22 — 95,91) y los que peor —sin contar los grupos de “otros” y los no
especificados—, los astrocitomas (57,14% a los 5 afios; 33,80 — 74,92). La supervivencia de leucemias
superd el 80% a los 5 afios (83,65%; 77,89 — 88,03), siendo inferior en los menores de 1 afio, sin
diferencias por sexo. La supervivencia de los pacientes con diagndstico de linfomas y neoplasias
reticuloendoteliales fue también muy alta, superior al 97% a los 5 afios (93,75 —98,89), y muy similar
entre sexos, grupos de edad y subtipos de linfomas.

Al tener en cuenta el estadio de la enfermedad en el momento del diagndstico, las personas
diagnosticadas en estadios metastadsicos tuvieron 3,3 veces mas riesgo de muerte que las
diagnosticadas en estadios iniciales. Esta fue significativamente mayor para las leucemias
linfoblasticas agudas, linfomas Hodgkin, neuroblastomas y sarcomas de tejidos blandos.

Conclusiones: globalmente, la supervivencia tras un diagndstico de un tumor en los nifios y
adolescentes que residen en la Comunidad de Madrid es muy alta. En el periodo estudiado, se
estima que seis de cada siete personas entre 0-19 afios con un diagndstico de tumor maligno han
sobrevivido al menos 5 afios tras el diagndstico, no existiendo grandes diferencias por sexo ni grupo
de edad. La supervivencia de los pacientes con tumores malignos del SNC o con tumores
diagnosticados en estadios avanzados es la mas baja.
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Supervivencia de la poblacion infantil y adolescente con cdncer de la Comunidad de Madrid, 2015-2018

1.- INTRODUCCION

El cdncer es una enfermedad poco frecuente en la infancia y en la adolescencia. En la poblacién que
reside en la Comunidad de Madrid (CM) se diagnostican aproximadamente 250 casos al afio®. Sin
embargo, el cancer es la primera causa de muerte entre los 1-14 afos y la segunda entre los
adolescentes de 15-19 afios?. La probabilidad de sobrevivir a un diagndstico oncoldgico en edades
tempranas en Europa, es superior al 80%> pero, al contrario que muchos tipos de cancer en la edad
adulta, la gran mayoria de canceres pediatricos no pueden prevenirse. La mortalidad por cancer
infantil ha seguido una tendencia decreciente en las Gltimas décadas*® gracias al desarrollo de
intervenciones como mejoras en las técnicas diagnésticas, evaluacion precisa de la extension de la
enfermedad o avances en terapias antitumorales. La vigilancia de la incidencia y de la supervivencia
del cancer en la infancia y en la adolescencia son fundamentales para la monitorizacién de su
evolucidn en el tiempo y para la coordinacién de estrategias de salud publica.

El calculo de la supervivencia tras un diagndstico de cancer infantil conlleva la dificultad de realizar
un seguimiento exhaustivo a todos los casos. La Organizacién Mundial de la Salud, consciente de
este reto, puso en marcha en 2018 la Iniciativa Global para el Cancer Infantil “CureAll” con el objetivo
de aumentar la capacidad de los paises para brindar informacién de calidad para nifios y nifias con
cadncer, entre otros®. Dicha iniciativa se sustenta sobre 4 pilares entre los que se incluye la
“Evaluacién y monitorizacién de sistemas de informacién para mejorar los resultados” a través de
los Registros de Cancer de Base Poblacional. Al contrario que otros registros como los hospitalarios
o los de defunciones, los registros poblacionales ofrecen una visidon no sesgada de la supervivencia
del cancer, lo que sirve como base para investigaciones epidemioldgicas. Ademas, los registros
poblacionales permiten realizar un seguimiento estrecho de cada caso y determinar el tiempo
transcurrido desde el diagndstico hasta el fallecimiento, asi como la causa de la defuncidn.

La CM cuenta con un Registro Poblacional de Cancer en la Infancia y la Adolescencia (RECAM-i) desde
2017. Hasta la fecha, contiene informacién validada para todos los tumores diagnosticados desde
2015 hasta 2018 en poblacién menor de 20 afios residente en la Comunidad de Madrid en el
momento del diagndstico. Gracias a estos datos, es posible calcular la supervivencia real observada
en la poblacién residente y alinearse con los objetivos de la OMS, ofreciendo informacion
epidemioldgica de calidad a todas las personas implicadas en la atencidn y cuidados de los nifios y
nifias afectados.

Este informe presenta datos de supervivencia a 1, 3 y 5 afios de todas las personas diagnosticadas
de un cancer en la infancia y la adolescencia (0-19 afios) residentes en la CM en el momento del
diagndstico entre los afos 2015 y 2018.

2.- METODOLOGIA

El Registro Poblacional de Cancer en la Infancia y la Adolescencia de la CM recoge informacién de
todos los nuevos diagndésticos de neoplasias malignas de cualquier localizacion (excepto piel no
melanoma), las neoplasias no malignas intracraneales e intraespinales, y los tumores de vejiga de
comportamiento incierto e in situ. Siguiendo las recomendaciones de la ENCR, en los tumores del
sistema nervioso central (SNC) se excluyen los lipomas intradurales, los quistes, las lesiones
vasculares benignas (hemangiomas) y los linfangiomas’. La metodologia que sigue el RECAM-i se
encuentra disponible en el Manual de Procedimientos, en la pagina web de la Vigilancia
Epidemiolégica del Cancer®.

La actualizacion del estado vital de los casos incluidos en el RECAM-i se realiza utilizando diferentes
niveles, para asegurar su exhaustividad. En primer lugar, se recoge informacién de las bases de datos
de mortalidad de las personas menores de 20 afos que han fallecido con un diagnéstico de cancer
en la CM. En segundo lugar, se cruza la informacidn personal de todos los casos incluidos en el
RECAM:-i con el indice Nacional de Defunciones (INDEF)?, que devuelve informacién acerca de si la
persona ha fallecido, sin detalles de la causa. En tercer lugar, se cruza la informacién del RECAM-i
con la base de datos sanitaria CIBELES y se registra como fallecido/a a toda aquella persona en la
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que conste “Baja por defuncién” con la fecha de dicha baja como fecha de defuncién. Y en cuarto y
Ultimo lugar, se actualiza directamente el estado vital como fallecido/a si la historia clinica
informatizada de Atencién Especializada, Atencidn Primaria o SUMMA112, recoge un éxitus hasta
el momento en el que se revisa el caso. Todas las discrepancias que se dan entre estas bases de
datos se revisan manualmente. También se revisan manualmente todos los casos de personas
residentes en la CM que tienen nombres o apellidos compuestos, y aquellos que no tengan un
segundo apellido (en su mayoria de origen extranjero) ya que el INDEF cuenta con un proceso de
busqueda mas refinado en los casos que se consultan de manera individual®. De esta manera se
evitan errores de transcripcién y se aumenta la precision y fiabilidad de los datos de supervivencia.
Una vez actualizada la informacion del estado vital, se incorpora a la base de datos del RECAM-i,
anidada en la aplicacion web CanReg5, desarrollada por la Agencia Internacional de Investigacién
en Cancer. La Ultima actualizacion del estado vital se realizé a fecha 26/02/2023.

El andlisis estadistico se realizd segun el método de Kaplan-Meier y el test de log-rank para
identificar diferencias significativas entre grupos. Para cuantificar el efecto en aquellas pruebas de
log-rank significativas (a<0,05), se empled regresién de Cox reportando sus correspondientes
cocientes de riesgos instantaneos o hazard ratio. Todas las personas que no fueron identificadas en
mortalidad, en el INDEF, en CIBELES con baja por defuncién, ni éxitus en la revisién de la historia
clinica se consideraron vivas (censuradas) al final del periodo de seguimiento. Para el andlisis se
excluyeron todos los casos identificados Unicamente por el certificado de defuncién (habitualmente
denominados DCO, por sus siglas en inglés —Death Certificate Only-), los diagnosticados por
autopsia, y los casos con neoplasias in situ o no clasificables segun la Clasificacién Internacional de
Cancer Pediatrico (ICCC-3 por sus siglas en inglés)!®. Dado que la supervivencia en personas con
tumores no-malignos es muy diferente de aquella en personas diagnosticadas de tumores malignos,
todos los andlisis se realizan incluyendo Unicamente los tumores malignos, excepto aquellos en los
que explicitamente se indica lo contrario.

El andlisis se estratificd segln sexo (nifio/nifa), grupos de edad (<1 afo, 1-4 afios, 5-9 afos, 10-14
afios, 15-19 afios), grupo o subgrupo tumoral segtn la ICCC-3%, y estadio tumoral segun las Guias
de Estadiaje del Cancer Infantil de Toronto®!. Para el andlisis por subtipo tumoral, solo se presentan
los subgrupos tumorales que tienen mas de 100 casos para evitar posibles errores debidos al azar.
Para aportar una visidon global de la supervivencia segun estadio, se aporta también informacidn
global segln dos categorias: estadio inicial y estadio avanzado. Reproduciendo la practica de los
organismos competentes en vigilancia del cdncer en Australial?, se incluyen como “tumores en
estadio inicial” aquellos confinados al sitio de origen o a los ganglios linfaticos regionales
Unicamente (estadios localizados, locorregionales, regionales, limitados, estadios | y Il de los
linfomas, y el estadio SNC negativo de las leucemias), mientras que los tumores en estadio
“avanzado” se consideraron aquellos propagados a otras partes del cuerpo (estadios metastasicos,
estadios lll y IV de los linfomas y estadio MS de los neuroblastomas)?!. Para este Gltimo anélisis se
excluyen los tumores con estadio al diagndstico desconocido.

3.- RESULTADOS

Entre los afios 2015-2018 se registraron 1002 casos, de los cuales 5 fueron DCO y 4 no clasificables
segln la ICCC-3: uno por ser in situ y tres por ser neurinomas del nervio acustico, morfologia no
incluida entre los tumores intracraneales. No se registrd ningln caso diagnosticado por autopsia,
por lo que el analisis se realizé sobre 993 casos. De éstos, 862 eran malignos (86,81%) siendo el resto
tumores benignos (53; 5,34%) y de comportamiento incierto (78; 7,85%) del SNC.

De los 993 casos incluidos en este estudio, en febrero de 2023 habian fallecido 132 personas: 72
nifios y 60 nifias. Globalmente, no hubo diferencias en la supervivencia por sexo, y el grupo de edad
gue presenté mayor proporcion de fallecimientos fue el de los 10-14 afios, en ambos sexos. Por
grupo tumoral, los tumores malignos de SNC presentaron el mayor nimero de fallecimientos,
seguidos de los tumores malignos dseos, los tumores hepaticos y los neuroblastomas.
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3.1.- SUPERVIVENCIA GLOBAL

La supervivencia global tras el diagndstico de un tumor maligno, fue de un 93,6% al final del primer
afio tras el diagndstico y de un 85,9% a los 5 afios (Tabla 1). En el Grafico 1 se advierte este descenso,
con su correspondiente intervalo de confianza al 95%.

Tabla 1. Supervivencia observada global para todos los tumores malignos, ambos sexos, 0-19 aiios.
Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:

N 1 afio 2 ainos 3 afios 4 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95% % 1C95% % 1C95%
862 | 93,62 | 91,77-95,06 | 90,26 | 88,07—-92,06 | 88,05 | 85,69—-90,04 | 86,54 | 84,08—-88,65 | 8592 | 83,41-88,08

Grafico 1. Supervivencia observada global para todos los tumores malignos, ambos sexos, 0-19 afios.
Comunidad de Madrid, 2015-2018.

kk

0 1 2 3 4 5
Afos de seguimiento

IC95% — Funcion de supervivencia

Cuando se tienen en cuenta también los tumores no-malignos del SNC, la supervivencia aumenta a
94,4% en el primer afio y a 87,6% a los 5 afios (Tabla 2).

Tabla 2. Supervivencia observada global para todos los tumores independientemente de su
comportamiento, ambos sexos, 0-19 ailos. Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:

N 1 afio 2 afios 3 afios 4 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95% % 1C95% % 1C95%
993 | 94,36 | 92,73-95,63 | 91,44 | 89,52-93,02 | 89,53 | 87,45-91,28 | 88,22 | 86,05-90,07 | 87,57 | 85,35-89,47

Los nifios y nifias con un tumor maligno que fallecieron antes de los 5 afios, sobrevivieron una media
de 4,4 aiios (DE: 1,3 afios).

3.2.- SUPERVIVENCIA POR SEXO

No existen diferencias significativas en la supervivencia segun el sexo (p=0,972). Aunque las nifas
presentaron tasas de supervivencia ligeramente superior en los primeros afos desde el diagndstico
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frente a los nifios, esta se iguala a medida que transcurre el tiempo de seguimiento (Tabla 3, Grafico
2). La proporcién de nifios y nifias que fallecié fue muy similar: 14,85% nifios y 15,36% nifias.

Tabla 3. Supervivencia observada para todos los tumores malignos, por sexo, 0-19 afios. Comunidad de
Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:
Sexo N 1 afio 3 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95%
Nifios 478 92,89 90,19 — 94,86 87,66 84,36 -90,30 85,95 82,50 -88,77
Nifias 384 94,53 91,74 - 96,40 88,54 84,91-91,34 85,89 81,98 — 89,01

Grafico 2. Supervivencia observada para todos los tumores malignos, por sexo, 0-19 afios. Comunidad de
Madrid, 2015-2018.
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3.3.- SUPERVIVENCIA POR GRUPOS DE EDAD

Analizando separadamente las etapas de la infancia (0-15 afios) y la adolescencia (15-19), no se
observan diferencias estadisticamente significativas (p=0,339), siendo la supervivencia a los 5 afios
en la infancia del 85,26% y en la adolescencia de 87,75%. Sin embargo, al analizar por separado los
menores de 1 afio y el resto de grupos de edad, si se aprecian diferencias en la supervivencia para
todos los tipos de tumores de comportamiento maligno (p=0,004). En la Tabla 4 se observa que los
nifios y nifias diagnosticados de un tumor en el primer afio de vida tienen un 88,89% (78,10 —
94,54%) de probabilidad de sobrevivir al primer afio, siendo la peor proporcién en ese tiempo de
seguimiento. Para el resto de afos de seguimiento, los diagnosticados entre los 10 y los 14 afios
presentan una peor supervivencia que los diagnosticados con <1 afio. La proporcidn de nifios y nifias
que fallecen habiendo sido diagnosticados en la franja de edad 10-14 afios es de 22,63%, frente a
un intervalo de 11,92 — 15,87% del resto de edades. Esto se ve representado en el Gréfico 3.

Tabla 4. Supervivencia observada para todos los tumores malignos, por grupos de edad, ambos sexos.
Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:
Edad (afios) N 1 afio 3 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95%
<1 63 88,89 78,10 — 94,54 85,71 74,34 -92,30 84,13 72,51-91,13
1-4 193 95,85 91,88 -97,91 90,16 85,00 — 93,60 88,53 83,09 - 92,29
5-9 187 95,72 91,63 -97,84 91,98 87,05 — 95,08 89,77 84,42 - 93,35
10-14 190 90,00 84,77 — 93,50 79,47 73,00 — 84,56 77,89 71,30 - 83,15
15-19 229 94,32 90,42 - 96,66 90,83 86,28 — 93,92 87,75 82,75-91,37
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Grafico 3. Supervivencia observada para todos los tumores malignos, por grupos de edad, ambos sexos.
Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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3.4.- SUPERVIVENCIA POR TIPO Y SUBTIPO DE TUMOR

Al analizar la supervivencia por grupos tumorales se observan diferencias significativas (p<0,001). El
grupo tumoral con supervivencia a 5 afios mads baja es el de los tumores malignos del SNC, con una
supervivencia observada cercana al 67% a los 5 afos (57,24 — 74,91). Como se aprecia en el Grafico
4, existe una gran diferencia entre los tumores malignos y los no-malignos del SNC, intracraneales e
intraespinales (grupos 3 y 10a de la ICCC-3), siendo la supervivencia de los pacientes con tumores
no-malignos de casi el 100%, con solo 2 personas fallecidas: 98,42% (93,84 — 99,60). El segundo tipo
tumoral con menor supervivencia es el de los tumores dseos (sarcomas de Ewing y osteosarcomas,
principalmente) con una supervivencia a 5 afios de 77,03% (65,68 — 85,04) (Tabla 5).

Grafico 4. Supervivencia observada a los 5 aios para todos los tumores incluyendo los no-malignos del SNC,
segun grupo de la ICCC-3, 0-19 afios, ambos sexos. Comunidad de Madrid, 2015-2018. anmEmmmEmRREERREERREy
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*Los nombres de los grupos de la ICCC-3 estan abreviados por cuestiones de formato. Ver nombre completo en Tabla 5.
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Tabla 5. Supervivencia observada a 1, 3 y 5 afos para todos los tumores incluyendo los no-malignos del
SNC, segun grupo de la ICCC-3, 0-19 ailos, ambos sexos. Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:
Grupo de la ICCC-3 N 1 afo 3 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95%

I. Leucemias y enf. mieloproliferativas
y mielodispldsicas

II. Linfomas y neoplasias
reticuloendoteliales

Ill. SNC y neoplasias intracraneales e
intraespinales (malignos)
No-malignos del SNC, intracraneales
e intraespinales

IV. Neuroblastoma y otros tumores
del SN periférico

208 90,87 86,05 — 94,07 85,58 80,02 - 89,69 83,65 77,89 —88,03

191 | 99,48 | 96,34-99,93 | 98,95 | 9588-99,74 | 97,35 | 93,75-98,89

109 86,24 78,22 -91,46 70,64 61,12-78,24 66,93 57,24 -74,91

131 | 99,24 | 94,71-99,89 | 99,24 | 94,71-99,89 | 98,42 | 93,84-99,60

43 93,02 | 79,91-97,70 | 83,72 | 68,86—91,89 | 78,85 | 63,26-88,40

V. Retinoblastoma 20 100 - 100 - 100 -
VI. Tumores renales 33 100 - 100 - 100 -
VII. Tumores hepaticos 9 88,89 43,30-98,36 88,89 43,30-98,36 77,78 36,48 -93,93
VIII. Tumores malignos dseos 74 94,59 86,24 -97,94 79,73 68,65 — 87,25 77,03 65,68 — 85,04

IX. Sarcomas de tejidos blandos y
otros extradseos

X. Tumores de células germinales,
trofoblasticos y gonadales

XI. Otras neoplasias malignas
epiteliales y melanomas malignos
XIl. Otras y neoplasias malignas NE 4 100 - 100 - 100 -

52 86,54 73,83 -93,34 84,62 71,58 -91,99 82,69 69,38 - 90,59

54 96,3 85,99 -99,06 94,44 83,76 -98,17 94,44 83,76 -98,17

65 95,38 86,37 - 98,49 92,31 82,50-96,72 90,77 80,6 —95,74

Para el analisis por subtipo tumoral, solo se presentan las leucemias, linfomas y tumores del SNC,
por ser los Unicos con un nimero de casos superior a 100.

3.4.1.- LEUCEMIAS, ENFERMEDADES MIELOPROLIFERATIVAS Y MIELODISPLASICAS

La supervivencia global de los pacientes con diagndsticos de leucemias, enfermedades
mieloproliferativas y mielodispldsicas es de un 90,87% al final del primer afio, disminuyendo a un
83,65% a los 5 afos. Los subgrupos con peor supervivencia son las leucemias no especificadas (60%
a los 5 afos) y el sindrome mieloproliferativo (71,43%) (Tabla 6, Grafico 5). No obstante, estas
diferencias no fueron estadisticamente significativas (p=0,08). No se encontraron tampoco
diferencias significativas en la supervivencia segln sexo para las leucemias (p=0,451).

Tabla 6. Leucemias, enfermedades mieloproliferativas y mielodisplasicas: supervivencia observadaa 1,3y
5 afios por subgrupo de la ICCC-3, ambos sexos, 0-19 aifios. Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:

Subgrupo de la ICCC-3 N 1 afo 3 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95%
la. Leucemias linfoides 138 93,48 87,84 — 96,55 88,41 81,77-92,73 86,23 79,27 - 90,99
Ib. Leucemias mieloides agudas 39 82,05 66,00 -91,01 76,92 60,34 - 87,26 76,92 60,34 — 87,26

Ic. Enfermedades crénicas
mieloproliferativas
Id. Sindrome mielodisplasico y otras
enfermedades mieloproliferativas
le. Leucemias no especificadas y otras
especificadas
I. Leucemias y enf.
mieloproliferativas y 208 90,87 26,05 —-94,07 85,58 80,02 - 89,69 83,65 77,89 - 88,03
mielodisplasicas

12 100 - 100 - 100 -

14 85,71 53,94 -96,22 78,57 47,25-92,54 71,43 40,63 - 88,19

5 80,00 20,38 -96,92 60,00 12,57 - 88,18 60,00 12,57 - 88,18
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Grafico 5. Leucemias, enfermedades mieloproliferativas y mielodisplasicas: supervivencia observada por
subgrupo de la ICCC-3, ambos sexos, 0-19 afos. Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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Al analizar la supervivencia por grupos de edad, si se observaron diferencias estadisticamente
significativas, tanto globalmente, (p=0,01) como en los subgrupos mayoritarios: las leucemias
linfoides (p<0,001) y en las leucemias mieloides agudas (p=0,043) (Graficos 6-8).

Grafico 6. Leucemias, enfermedades mieloproliferativas y mielodisplasicas: supervivencia observada por
grupos de edad, ambos sexos. Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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La incidencia de leucemias linfoides disminuye con la edad?, sin embargo, se puede observar en el
Grafico 7 que los casos diagnosticados en la adolescencia tuvieron peor supervivencia que el resto
de nifios y niflas mayores de 1 afio.
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Grafico 7. Leucemias linfoides: supervivencia observada por grupos de edad, ambos sexos. Comunidad de
Madrid, 2015-2018.
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El Grafico 8 muestra la supervivencia de los pacientes con leucemias mieloides agudas. Aunque solo
se registraron 39 casos, se observa una peor supervivencia entre los diagnosticados entre los 10-14
afios (44,44% a partir de los 2 afios).

Grafico 8. Leucemias mieloides agudas: supervivencia observada por grupos de edad, ambos sexos.
Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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3.4.2.- LINFOMAS Y NEOPLASIAS RETICULOENDOTELIALES

En el grupo de los linfomas y las neoplasias reticuloendoteliales, la supervivencia por todos los
subgrupos de la ICCC-3 fue muy similar (p=0,532), y siempre superior al 94% (Tabla 7). No se
observaron tampoco diferencias significativas por grupo de edad (p=0,345).

Tabla 7. Linfomas y neoplasias reticuloendoteliales: supervivencia observada por subgrupo de la ICCC-3,
ambos sexos, 0-19 ainos. Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:

Subgrupo de la ICCC-3 N 1 afio 3 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95%
Ila. Linfomas de Hodgkin 82 100 - 100 - 96,26 | 88,84-98,78
IIb. Linfomas no Hodgkin (excepto Burkitt) 39 | 97,44 | 83,16-99,63 | 94,87 | 81,02-98,69 | 94,87 | 81,02-98,69
llc. Linfoma de Burkitt 29 100 - 100 - 100 -

Ild. Misceldnea de neoplasias

linforreticulares* 40 100 - 100 - 100 -

lle. Linfomas no especificados 1 100 - 100 - 100 -
Il. Linfomas y neoplasias reticuloendoteliales | 191 | 99,48 | 96,34-99,93 | 98,95 | 95,88-99,74 | 97,35 | 93,75-98,89
* Todos los casos registrados en este subgrupo fueron histiocitosis de células de Langerhans.

No se identificaron diferencias estadisticamente significativas por sexo ni por edad en ninguno de
los subgrupos, siendo las funciones de supervivencia muy similares entre si. A pesar de ello, el
grafico 9 muestra que los nifios experimentaron una supervivencia ligeramente superior a los 5 afios
(99,15%) que las nifias (94,48%), con un valor p=0,052.

Grafico 9. Linfomas y neoplasias reticuloendoteliales: supervivencia observada por sexo, 0-19 afios.
Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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3.4.3.- NEOPLASIAS DEL
INTRAESPINALES

SISTEMA  NERVIOSO

CENTRAL, INTRACRANEALES E

Fallecieron un total de 39 personas con un tumor maligno (35,78%) y 2 con un tumor no-maligno
(1,53%) (p<0,001). En este apartado se presentan Unicamente las neoplasias malignas del SNC,
intracraneales e intraespinales (grupo 3 de la ICCC-3) debido a la alta supervivencia de las neoplasias
no-malignas de esta localizacién, siendo la supervivencia de la mayoria de subgrupos del 100%.

No se hallaron diferencias estadisticamente significativas en la supervivencia de las personas que
tenian un tumor maligno segun sexo o grupo de edad, pero si por subgrupos de la ICCC-3 (p<0,001).
Los subgrupos que mejor supervivencia presentaron fueron los ependimomas y tumores de plexos
coroideos, con una probabilidad del 84,62% a los 5 afios, aunque con un IC95% muy amplio. Solo se
dieron dos casos de neoplasias no especificadas que fallecieron antes de 1 afio tras el diagnéstico.
Después de estas neoplasias no especificadas y las del grupo de “Otras”, el subtipo tumoral con peor
supervivencia fue el de los astrocitomas con una probabilidad de 57,14% a los 5 afios, con un IC95%

amplio igualmente (Tabla 8, Grafico 10).

Tabla 8. Tumores malignos del SNC, intracraneales e intraespinales: supervivencia observada por
subgrupo de la ICCC-3, ambos sexos, 0-19 aifos. Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:
Subgrupo de la ICCC-3 N 1 afo 3 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95%

llla. Ependimomas y tumores de plexos | ;5 100 - 92,31 | 56,64-98,88 | 84,62 | 51,22-9591
coroideos
Illb. Astrocitomas 21 80,95 56,89 -92,39 61,90 38,08 - 78,80 57,14 | 33,80-74,92
llic. Tumores embrionarios 28 | 92,86 | 74,35-98,16 | 64,29 | 43,81-78,94 | 60,50 | 40,10-75,86
intracraneales e intraespinales
llld. Otros gliomas 41 82,93 67,49 -91,47 75,61 59,41 - 86,06 75,61 | 59,41-86,06
llle. Otras neoplasias especificadas 4 100 - 75,00 | 12,79-96,05 | 50,00 | 578-84,49
intracraneales e intraespinales
IlIf. Neoplasias intracraneales e
h a - 2 0 - 0 - 0 -
intraespinales no especificadas

. SNCy neoplasias intracranealese | 55 | gg 54 | 7822-91,46 | 70,68 | 61,12-78,24 | 66,93 | 57,04-74,91

intraespinales (malignos)

Grafico 10. Tumores malignos del SNC, intracraneales e intraespinales: supervivencia observada por
subgrupo de la ICCC-3, ambos sexos, 0-19 afios. Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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3.5.- SUPERVIVENCIA POR ESTADIO TUMORAL

Para estudiar la supervivencia teniendo en cuenta el estadio se definieron dos categorias (estadio
inicial y estadio avanzado), y se excluyeron los no estadiables segun las Guias de Toronto y los de
estadio desconocido. Con estas consideraciones se incluyeron en este analisis 447 neoplasias en
estadio inicial y 103 en estadio avanzado, quedando excluidas 241 no estadiables y 71 cuyo estadio
fue desconocido por falta de informacién en la historia clinica informatizada.

En el Grafico 11 se puede observar una mejor supervivencia de los casos diagnosticados en estadios
iniciales frente a aquellos en estadios avanzados para todos los tumores, con diferencias
estadisticamente significativas (p<0,001). Segun el andlisis de regresion de Cox, las personas
diagnosticadas en estadios avanzados tuvieron hasta 3,3 veces mas riesgo de fallecer.

Grafico 11. Supervivencia observada para todos los tumores malignos, por dos categorias de estadio, ambos
sexos, 0-19 afios. Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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En la Tabla 9 se puede observar que, en el primer afio de seguimiento, hay una diferencia de 10
puntos porcentuales de probabilidad de fallecer al primer afio segun el tumor se diagnostique en
estadios avanzados o iniciales. A los 3 afos esta diferencia es de 15 puntos porcentuales y, a los 5
afios, de 20 puntos porcentuales siendo la probabilidad de fallecer por un tumor en estadio
avanzado de 59,91% frente a 86,70% por un tumor en estadio inicial.

Tabla 9. Supervivencia observada para todos los tumores malignos, por dos categorias de estadio, ambos
sexos, 0-19 afios. Comunidad de Madrid, 2015-2018.

Supervivencia observada a:
Estadio N 1 afio 3 afios 5 afios
% 1C95% % 1C95% % 1C95%
Inicial 447 96,87 94,77 - 98,13 91,50 88,51-93,74 89,89 86,70 — 92,35
Avanzado 103 86,41 78,13 -91,72 76,70 67,28 83,73 69,80 59,91-77,70

A continuacion, en el Grafico 12, se presentan las diferentes funciones de supervivencia segun
estadio de los tipos tumorales incluidos en las Guias de Estadiaje de Toronto!l. Los tumores de
Wilms, retinoblastomas, canceres testiculares y de ovario no se presentan ya que todos los casos en
cualquier estadio presentaron una supervivencia del 100%. Tampoco se presentan los
hepatoblastomas y los ependimomas ya que no se registrd ninglin caso en estadios metastasicos ni
regionales, siendo todos diagnosticados en estadios localizados.
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Grafico 12. Supervivencia observada para todos los tumores malignos, segin grupos de Toronto, por
estadio, ambos sexos, 0-19 anos. Comunidad de Madrid, 2015-2018.
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Grdfico 12. (cont.)
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Como se puede observar, todas las personas experimentaron una menor supervivencia al ser
diagnosticados en estadios avanzados, independentientemente del tipo de neoplasia, aunque
principalmente aquellos con leucemia linfoblastica aguda, linfomas de Hodgkin, neuroblastomas o
sarcomas de tejidos blandos-no rabdomiosarcoma. Las Unicas excepciones fueron aquellos con un
diagndstico de meduloblastoma u otros tumores embrionarios del SNC (Gréfico 12j), que acusaron
una peor supervivencia a los tumores en estadios localizados que a los metastasicos, aunque con
pocos casos de estadio metastdsico (n=6) y diferencias no estadisticamente significativas.

4.- CONCLUSIONES

Este informe presenta, por primera vez, datos de supervivencia al cancer en la infancia y la
adolescencia de la poblacién de la Comunidad de Madrid.

La supervivencia global a todas las neoplasias malignas fue de 85,92% a los 5 afios (83,41 — 88,08),
superior a la calculada para Espaia de 81,1% (79,2 — 82,8) y la calculada para algunos paises
europeos de 81,3% (80,8 — 81,7) a partir de los datos del proyecto EURO-CARE®3, Esta diferencia es
debida a una mayor supervivencia para las neoplasias malignas del SNC, intracraneales e
intraespinales, con una probabilidad del 84,38% a 5 afios (79,10 — 88,43), frente a supervivencias
estimadas del 71,3% (66,7 — 75,4) en Espafia'® y 73,1% (72,1 — 74,1) en Europa®®. Es preciso
interpretar estos datos con cautela ya que, en el periodo estudiado, se registraron 109 casos
malignos del SNC en la CM, frente a 280 casos incluidos en el calculo de supervivencia en Espaiia y
5592 en Europa. Futuros trabajos en los que se incluya un mayor nimero de casos y un periodo de
seguimiento mdas amplio permitiran confirmar si estas diferencias son reales o se deben al azar. Por
otro lado, y aunque el grado de estandarizacion de los métodos de trabajo en los registros de cancer
es muy alto, es importante que se detallen aun mejor si cabe estos procedimientos, dado el alto
grado de detalle que se alcanza en los diagndsticos del cancer pedidtrico hoy en dia, de forma que
las comparaciones entre regiones o paises no puedan deberse a diferencias en los tumores incluidos
o en la forma en la que se codifican.

Uno de los resultados que se exponen en este informe es que no existen diferencias en la
supervivencia relacionadas con el sexo, ni globalmente ni segun tipo tumoral, lo que coincide con
los hallazgos previamente publicados de otros paises europeos®®. Los factores de riesgo del cadncer
infantil son bastante desconocidos todavia. Al ser personas que estan aun en periodo de desarrollo,
las hormonas sexuales no influyen como factores de riesgo, observandose una incidencia similar (en
la CM la ratio de incidencia nifio:nifia es de 1,1') y por tanto una supervivencia también similar. En
relacidn con posibles factores de riesgo exdgenos o ambientales, en general, los nifios y las nifias
viven en entornos compartidos y desarrollan habitos de vida analogos. Por ello, en caso de existir
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un exceso de mortalidad en un sexo frente al otro, se deberian investigar las desigualdades por
género®,

La supervivencia global apenas mostrd diferencias entre grupos de edades. La supervivencia de los
pacientes con tumores diagnosticados entre los 0 a 14 afios fue 85,26% a los 5 afios (82,25 — 87,80),
similar a la descrita para Espafia y otros paises europeos®>. En adolescentes de 15 a 19 afios el patrén
de distribucion del cancer es diferentes al de los nifios, y existen menos estudios de supervivencia
qgue en menores de 15 afios, dado que muchos registros pedidtricos no los suelen recoger. Al
comparar la supervivencia de los adolescentes de la CM (87,75% a 5 afos; 82,75 — 91,37) con la
publicada para otras regiones con altos ingresos, como Estados Unidos o Corea, se concluye que
nuestros resultados estdn dentro de lo esperado®!. En general, todos los grupos de edad
presentaron una supervivencia superior al 84%, a excepcién de los de 10 a 14 afios: 77,89% (71,30
— 83,15). Esto podria deberse a que casi la mitad de los tumores malignos dseos se diagnostican a
esta edad (45,95%), siendo los que peor supervivencia presentan, después de los tumores malignos
del SNC.

Los resultados por grupo tumoral muestran que, como en el resto de paises europeos??, la peor
supervivencia la experimentaban las personas diagnosticadas con un tumor maligno del SNC:
66,93% a 5 afios (57,24 — 74,91). Aunque esta cifra puede parecer baja comparada con el resto de
grupos tumorales diagnosticados en la CM, es ligeramente mayor a la calculada para Espaia (57,9%;
51,8 — 63,5) y para Europa (59,4%; 58,0 — 60,7)3, aunque no se alcanza la significacion estadistica.
La comparacion de la supervivencia a este tipo de neoplasias es muy complicada, dada la dificultad
qgue encuentran los patélogos y los clinicos para clasificar algunos tumores como benignos o
malignos, existiendo variabilidad entre regiones en funcién de las técnicas diagndsticas vy
terapéuticas empleadas?’. Este hecho se ha visto reflejado también en que, en sucesivas versiones
de las Clasificaciones Internacionales de Enfermedades para Oncologia, algunas enfermedades han
dejado de ser consideradas malignas, y otras han pasado a serlo.

Disponer de datos poblacionales de incidencia de cancer pediatrico es uno de los objetivos de la
Comisidn Europea, recogido en el Plan Europeo Contra el Cancer?8, que apoya explicitamente a los
registros de cancer de poblacion ya existentes y promueve el desarrollo de registros poblacionales
de nueva creacidon. Ademds, una de las fortalezas del RECAM-i es que no sélo incluye datos de
incidencia de cdncer pediatrico, sino que también recoge sistematicamente el estadio al diagndstico,
con una clasificaciéon consensuada entre los registros poblacionales, las Guias de Estadiaje de
Toronto'!. Actualmente se esta desarrollando el proyecto multicéntrico BENCHISTA' que analiza la
supervivencia por estadio utilizando dichas guias. Sin embargo, hasta el momento, este es el primer
documento en Espafia y de los pioneros en Europa que ofrece datos de supervivencia segun dicha
guia. Queda evidenciado que es necesario enfocar los esfuerzos en herramientas para el diagndstico
precoz, ya que los nifios y nifias diagnosticados en estadios avanzados tienen un riesgo de fallecer
de mds de 3 veces mayor respecto a los que son diagnosticados en estadios iniciales, especialmente
en los casos de leucemia linfoblastica aguda, linfoma de Hodgkin, neuroblastoma o sarcoma de
tejidos blandos no-rabdomiosarcoma. También suma evidencia a que el estadio MS de los
neuroblastomas, para menores de 18 meses con metastasis confinada a piel, higado y/o médula
dsea, presentan mejor prondstico que los mayores diagnosticados en estadio metastasico®. En
cuanto a los meduloblastomas, no se ha encontrado ninguna evidencia en la literatura que apoye
un mal prondstico del estadio localizado, sino todo lo contrario: en Australia se dio una
supervivencia a 5 afnos de 68,6% en estadio localizado y de 42,5-47,2% en estadio metastasico
(p<0,001)%L. Esto sugiere que las estimaciones de supervivencia para este grupo tumoral pueden no
ser robustas debidas al bajo nimero de casos.

A la hora de interpretar este informe hay que tener en cuenta algunas cuestiones. La principal es
que estos son los datos obtenidos de 4 afios, 2015-2018 por lo que en algunas estratificaciones hay
pocos casos, y algunos resultados pueden estar sujetos a variabilidad aleatoria. Ademas, hay que
tener en cuenta que los casos diagnosticados después de febrero de 2018 no han tenido un periodo
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de seguimiento de 5 afos, y contribuyen Unicamente para las estimaciones a 1-4 afos, por lo que
los datos son provisionales y sujetos a cambios.

En conclusion, los resultados de este trabajo muestran que los datos de supervivencia al cadncer en
la infancia y la adolescencia en la poblacidn de la Comunidad de Madrid, globalmente, es muy alta,
probablemente debido a las mejoras en los diagndsticos y a los tratamientos disponibles para
muchos tumores. Si existen diferencias en la supervivencia por tipo de tumor y por estadio al
diagndstico, siendo registrados los peores datos de supervivencia en los pacientes con tumores
malignos del SNC y tumores dseos. En cuanto al estadio, aunque el 81,2% de los casos presentd un
estadio inicial al diagndstico, con una supervivencia cercana al 90% a los 5 anos, es importante
mencionar que el 18,7% de los tumores fueron diagnosticados en estadio avanzado, siendo este
grupo el que presentd peor supervivencia (70%). Los datos aqui recogidos pueden contribuir a
mejorar el conocimiento de la incidencia y de la supervivencia del cancer pedidtrico, con el fin de
gue se pueda mejorar, tan pronto como sea posible, la supervivencia de estos pacientes y su calidad
de vida.
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