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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, epidemidlogos,
farmacologos, genetistas, biélogos

Tumores raros en HOMBRES en Asturias y Espafia, 1993-1997
Tasas medias anuales (estandarizadas por peblacion europea) por 100,000 h.

Para el analisis especifico se seleccionaron seis tumores para su
detallado estudio, lo que permitiria contar aproximadamente con 100
casos de cada tumor para el total del conjunto de registros poblacionales
de cancer participantes. Esta eleccién tenia en cuenta el niumero de
registros que habian seleccionado cada tumor ademas del interés de un
responsable para coordinar cada grupo resultando elegidos los siguientes
en Espafia: mesotelioma, cancer de
mama en hombres, sarcoma de
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: Kaposi, cancer de testiculo, cancer de
nasofaringe, leucemia linfatica
cronica en mayores de 65 afios. En
Asturias, se participé activamente
en los grupos siguientes: cancer de
mama en hombres, céancer de

= testiculo, cancer de nasofaringe,
melanoma uveal y cancer de laringe
en mujeres.

Resultados nacionales:

Los resultados de tasas de

— e incidencia de Espafa se refieren a los
resultados de las once zonas

espafiolas en las que existe un

recibid financiacion para el desarrollo Erfermadandes mmumoproiferativas malignas

de diferentes actividades por medio  Hipsfsis, parsioides y oiras gandulas endocrina

del Fondo de Investigaciones e
Sanitarias (Expediente: G03/123) y 0
también financiacion especifica del mismo FIS (Expedientes: P1020686
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 informacién sobre una poblacién
aproximada de 10 millones de habitantes, que correspondia al area
geogréfica cubierta por los 12 registros de cancer de poblacién espafioles
gue participaron en el estudio.

Los principales objetivos del
estudio eran: la identificacién, para el

registro poblacional de tumores
malignos cuya poblacion representa

DAsturias EREspafia

Tumeores raros en MUJERES en Asturias y Espaiia, 1993-1997
Tasas medias anuales (estandarizadas por poblacion europea) por 100.000 h.

un 25% del total de la poblacién
espafiola y cuyos datos se publican en
el volumen de Cancer in five continents de la IARC. Esos territorios son
los siguientes: Albacete, Asturias, Canarias, Cuenca, Gerona, Granada,
Mallorca, Murcia, Navarra, Tarragonay Zaragoza. Las tasas
estandarizadas se realizaron para la poblacion espafiola y asturiana en
funcién de la edad y segiin género atendiendo a la poblacion europea.
Los datos de incidencia (bruta y estandarizada) para el periodo 1993-
1997 fueron facilitados por el Grupo de Tumores Raros del REpIER.

Los resultados obtenidos de la fuentes analizadas, nos
muestran que para el periodo 1993-1997 atendiendo, también, a la
comparativa del RTPA (Registro de Tumores del Principado de Asturias)
con el conjunto de registros
poblacionales de tumores siendo,
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aquellos canceres o tumores que
tienen una elevada incidencia en
personas de edad avanzada. No
VJERES obstante, aunque en Asturias se
reduce considerablemente la tasa
media anual con la estandarizacion
las tasas siguen estando, por
lo general y en los tumores
raros mas frecuentes, por
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este estudio, siguiendo las lineas
propuestas por el Programa de Enfermedades Raras de la Union
Europea y que era el ambito de actuacion de REpIER).
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Seleccién de TMR a estudiar:

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.

encimade las tasas del
conjunto de registros
poblacionales de tumores (entre ellos el de Asturias). Asi,
nuestra incidencia estandarizada en hombres es muy superior al
conjunto de Espafia en tumores de orofaringe, testiculo, amigdala, ano, y
enfermedades inmunoproliferativas malignas. En cambio, las tasas
espafiolas en hombres son bastante superiores a las asturianas en
tumores de tejido conjuntivo, subcutaneo y otros tejidos blandos, pene,
pelvis renal, vesicula biliar y sarcoma de Kaposi.

En Asturias, el tumor raro mas frecuente es el cancer
de orofaringe (con cifras casi un 300% superiores en Asturias
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que en Espafia), seguido
de cancer de Tejido
conjuntivo, subcutaneo
y otros tejidos blandos,
cancer de ano, cancer
de amigdala y cancer de
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Tumores raros. Asturias, 1982-2007. HOMBRES.Tasa por millén media

Evolucién de los tumores
raros en Asturias, 1982-2007

A lo largo de estos ultimos 26 afios
de estudio, se han ido recogiendo por el
Registro de Tumores todos los casos de
neoplasias malignas diagnosticadas en el
ambito del Principado. Con ello, se han
obtenido unas distribuciones de frecuencia
para ambos sexos que se muestran en las
tablas anexas.

B HOMBRES Asi, en hombres, el tumor raro
mas frecuente es el cancer de orofaringe con
cifras en Asturias que supera claramente el
limite para considerarlo raro que existe en
Espafia (recordemos que teniamos una
incidencia 3 veces superior a la espafiola).
Le siguen en frecuencia Otros tumores del
tejido conectivo y los tumores de testiculo y
tiroides estos ya en el umbral de
consideracion de raros. Son muy poco
frecuentes los tumores de timo, los tumores
de nervios periféricos y sistema auténomo,
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En el caso de las mujeres, se
observa que el cancer mas frecuente de los
25 30 35 40 considerados raros es el cancer de vulva, con
cifras elevadas para ser un tumor que afecta
Unicamente a un sexo. Le siguen los tumores
del tejido conectivo y otros tumores del
Utero. Son también frecuentes dentro de su
rareza los tumores de es6fago que son de
alta frecuencia en hombres. Son muy poco
frecuentes en mujeres, los tumores de
traquea, de nervios periféricos y sistema
auténomo, los tumores de hipofaringe asi

B MUJERES como los de seno piriforme.

Si analizamos la evolucion en
ambos sexos de este tipo de tumores
considerado raros, con la l6gica oscilacion
entre periodos de tiempo, que se intenta
amortiguar realizando periodos plurianuales
cuatrienales, determinado tipo de tumores.

Asi, como se observa en los
graficos de evolucién, en hombres, existe
un considerable incremento en la incidencia
de cancer de testiculo en los Gltimos afios

de ojo y tumores de cavidad
nasal y oido medio.

En Asturias, para el conjunto del periodo, y en el anélisis de las
diferencias entre tasas estandarizadas por la poblacion europea y las
tasas brutas encontramos diferencias considerables entre el uso de una u
otra. Asi, en hombres, casi todas las tasas estandarizadas son inferiores
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a las tasas brutas, circunstancia que refleja las elevadas frecuencias en
los tramos de edades mas avanzadas. Unicamente aquellos tumores con
edades de presentacion mas jovenes son las que las tasas estandarizadas
son mas altas: tumores de glandulas suprarrenales (incremento superior
al 60%), las enfermedades inmunoproliferativas malignas (cercano al
40% superior) y los tumores de hipdfisis, paratiroides y otras glandulas
endocrinas. En el resto de tumores hay una reduccién de la tasa si
usamos la estandarizada. Esta diferencia es mas alta en los tumores de
corazén, mediastino y pleura (inferior al 60%), y tumores de uréter. El
resto de tumores en hombres presentan tasas de incidencia inferiores en
un 20% si usamos las tasas estandarizadas.

(incremento del 300% en los Ultimos veinte afios). También ha
aumentado el cancer de senos paranasales, pero con menor intensidad, y
los mesoteliomas malignos (incremento del 1000%). Por el contrario ha
habido descenso en la incidencia de cancer de corazon y pleura.

En el caso de las mujeres, se observa un incremento en el
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cancer de vulva (casi un 100%) en el periodo de estudio. Hay también
incrementos, mas moderados, del cancer de intestino delgado, en cancer
de lengua, y en otros canceres de boca. Ha habido un descenso, por el
contrario, en los canceres de hueso y cartilago de extremidades en
mujeres.

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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