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RESUMEN

Introduccion: los linfomas no Hodgkin son neoplasias hematoldgicas frecuentes en
la infancia.

Objetivo: describir las diferentes formas de presentacién de esta enfermedad en la
edad pediatrica, y determinar el promedio de anos vividos después de concluido el
tratamiento.

Métodos: se realizé un estudio descriptivo retrospectivo en 79 pacientes con
diagnostico de linfomas no Hodgkin atendidos en el servicio de Oncocirugia del
Hospital Pediatrico Docente “William Soler”, de marzo de 1995 a marzo de 2014.
Resultados: 48 pacientes fueron del sexo masculino y 31 del femenino. El grupo
de edad de mayor afectacion fue el de 10 a 14 anos. El 54,4 % de los pacientes
tuvieron linfomas de localizacién abdominal y el 29,1 % fueron de localizacion
mediastinal. Otros sitios afectados fueron la region cervical, la amigdala palatina y
renal primaria en el 10,1, 3,8 y 2,6 % de los pacientes respectivamente.

La variante histoldégica mas frecuente fue el linfoma no Hodgkin inmunofenotipo

B (75,9 %), seguido del linfoma no Hodgkin inmunofenotipo tipo T en el 21,5 % de
los casos. El dolor abdominal y la masa tumoral palpable fue la manifestacion
clinica principal en el 64,5 %. El promedio de afios vividos en el linfoma no Hodgkin
de localizacion renal, cervical y amigdala palatina fue ligeramente superior
(5,7+0,3,55+1,8y5,2 £ 0,7 respectivamente).

Conclusiones: el linfoma no Hodgkin inmunofenotipo B de localizacion abdominal
es el mas frecuente. El dolor y el tumor abdominal son las manifestaciones clinicas
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principales, y los pacientes con linfomas no Hodgkin de la regidén cervical y
amigdala palatina tienen mayor promedio de vida después de concluido el
tratamiento.

Palabras clave: linfoma no Hodgkin, formas de presentacién, pediatria.

ABSTRACT

Introduction: non-Hodgkin lymphomas are frequent hematological neoplasias in
infancy.

Objective: to describe the different forms of presentation of this disease at the
pediatric age and to determine the average years lived after the treatment.
Methods: a retrospective and descriptive study of 79 patients was conducted; they
had been diagnosed as non-Hodgkin lymphoma cases and attended to at the
oncologic surgery service of “William Soler” pediatric teaching hospital from March
1995 to March 2014.

Results: forty eight patients were males and 31 were females. The most affected
age group was the 10-14 years-old one. In the group, 54.4 % of patients had
lymphomas located in the abdominal region and 29.1 % in the mediastinal location.
Other affected areas were cervical region, palatal tonsil and primary renal region in
10.1 %, 3.8 % and 2.6 % of patients, respectively. The most common histological
variant was immunophenotype B non-Hodgkin lymphoma (75.9 %) followed by
immunophenotype T non-Hodgkin lymphoma (21.5 %). Abdominal pain and
palpable tumor mass was the main clinical manifestation in 64.5 % of cases.

The average life years in non-Hodgkin lymphoma located in the renal region,
cervical region and palatal tonsil was slightly higher (5.7+0.3, 5.5+1.8 and
5.2+0.7, respectively).

Conclusions: the immunophenotype B non-Hodgkin lymphoma of abdominal
location is the most common. Abdominal pain and tumors are the main clinical
manifestations and the patients with non-Hodgkin lymphomas in the cervical region
and the palatal tonsil show higher average life years after treatment.

Keywords: non-Hodgkin lymphoma, forms of presentation, pediatrics.

INTRODUCCION

Los linfomas no Hodgkin (LNH) son un grupo heterogéneo de proliferaciones tumorales
linfoides malignas, que en el nifio, a diferencia del adulto, tiene un cuadro histoldgico
mas restringido y alto grado de malignidad. La frecuencia de la enfermedad ha
aumentado a partir de la Ultima mitad del siglo XX. La mayoria de estos tumores se
origina en la linea celular B, y menos frecuente en la linea celular T.%2

Se pueden presentar en ganglios linfaticos y también en sitios extraganglionares,
son de crecimiento rapido, con diseminacion, en particular, a la médula 6sea y al
sistema nervioso central.? Los linfomas agresivos, también conocidos como
linfomas de alto grado de malignidad, tienden a extenderse rapidamente y dan
manifestaciones clinicas graves por su alto indice de crecimiento y proliferacion
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celular, en edad pediatrica son muy infrecuentes las formas de bajo grado.:3 Por lo
general, la respuesta inicial al tratamiento es muy buena, dada la
quimiosensibilidad y radiosensibilidad de estos, con alto por ciento de curacién.'-

La etiologia en la mayoria de los linfomas es desconocida, pero hoy se conoce su
origen viral. Se citan diferentes tipos de agentes virales en su etiologia, como el
virus de Epstein-Barr, el virus del Sida, y el virus HTLV-1, entre otros.'-3 El linfoma
gastrico esta, a menudo, ocasionado por la bacteria Helicobacter pylori.3® También,
dentro de los factores etioldgicos, estan las inmunodeficiencias, el uso de
inmunosupresores que se emplean en el trasplante de 6rganos (enfermedad
linfoproliferativa postrasplante), y la afectacién por ciertos productos quimicos
como pesticidas, alimentos, disolventes o fertilizantes.3>

Existen multiples clasificaciones de la enfermedad, pero en el orden practico para la
toma de decisiones, la OMS adoptd una clasificacion mas integral publicada en
1994 por el Grupo Internacional de Estudio de los Linfomas,3 que incluye una
combinacion de caracteristicas morfoldgicas, inmunofenotipicas, genéticas y
clinicas. Los divide en 4 subtipos de linfomas en nifios, que son: linfoma de células
pequefas no hendidas Burkitt o aparente Burkitt (40 %), linfoma linfoblastico

(30 %), linfoma de células grandes (30 %) y linfoma anaplasico de células grandes
(10 %), y se adiciona el linfoma de células de manto, que es menos frecuente en
Pediatria.-3> La clasificacion, segun grupos de riesgo, los divide en alto grado,
intermedio y bajo grado de malignidad. El 98 % de nuestros pacientes tenian
linfomas de alto grado de malignidad, con alto indice de proliferacion celular.3:®

El objetivo de este estudio es describir las diferentes formas de presentacion de
esta enfermedad en la edad pediatrica, y determinar el promedio de afios vividos
después de concluido el tratamiento con el empleo de los esquemas actuales en los
pacientes ingresados en nuestro servicio, en un periodo de 19 afios.

METODOS

Se realizé un estudio descriptivo retrospectivo en 79 pacientes con diagndstico LNH,
atendidos en el servicio de Oncocirugia del Hospital Pediatrico Docente “William
Soler”, de marzo de 1995 a marzo de 2014. La informacién necesaria se obtuvo de
las historias clinicas de estos pacientes.

Se tuvieron en cuenta las variables demograficas, clinicas, tipos histologicos
(variante inmunoldgica), y el promedio de anos vividos después de concluido el
tratamiento con el empleo de los esquemas actuales.

El plan de tratamiento de los linfomas, una vez diagnosticados, fue la
poliquimioterapia, seguida de radioterapia, ya que son extremadamente
quimiosensibles y radiosensibles, y se dejo la cirugia para las complicaciones, como
la invaginacion y perforacion intestinal. Debido a la gran cantidad de afios que
abarca el estudio, se emplearon diferentes tipos de esquemas de quimioterapia, por
lo que no tenemos como objetivo plantearlos.

El procesamiento de los datos se realizé utilizando el programa SPSS version

15.0 para Windows. Como medidas de resumen para las variables cuantitativas se
utilizaron la media y la desviacion estandar; y para las cualitativas, las frecuencias
absolutas y los porcentajes.
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RESULTADOS

Los grupos de edad mas afectados fueron el de 5a 9 y el de 10 a 14 afios.
En ambos sexos hubo un comportamiento similar, con predominio ligero en el sexo
masculino. Estas diferencias no fueron estadisticamente significativas (p> 0,05)

(tabla 1).

Tabla 1. Pacientes estudiados segln sexo y grupo de edad

Grupo
etario

1-4
5-9
10-14
15-19
Total

Sexo femenino
Ma.

4
10
12
5
31

%o
12,9
32,3
38,7
16,1

100,0

Sexo masculino
Ma.

5
15
20

8
48

p= 0,98,

Yo
10,4
31,3
41,6
16,6

100,0

Total
Mo. %o
9 11.4
25 31,6
32 40,5
13 16,5
79 | 100,0

La localizacién abdominal se presentd con mayor frecuencia en el 54,4 % de los
casos, seguido de la localizacion mediastinal en 29,1 % de los pacientes estudiados.
Otros sitios afectados, en menor cuantia, fueron la region cervical en el 10,1 % de
los pacientes, la amigdala palatina en el 3,8 % y la localizacién renal primaria en el

2,6 % (tabla 2).

Localizacian

LMH abdominal

(LMH} al diagndstico

LMH mediastinal

LMH cervical

LMH renal

LNH amigdala palatina
Total

Ma.

43
23
8

79

Tabla 2. Sitioc de origen del linfoma no Hodgkin

Yo
54,4
29,1
10,1

2,6
3,8
100,0

La variante histolégica que se presentd con mayor frecuencia (75,9 %) fue el LNH
inmunofenotipo B, seguido del LNH inmunofenotipo T en el 21,5 % de los casos.
El linfoma de células grandes se presentd en el 2,6 % de los casos (Fig.).
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2,6 %

B LNH-B
B LNH-T
LMH de células grandes

Fig. Distribucién de los pacientes con linfoma
no Hodgkin (LNH) segun tipo histologico.

El dolor abdominal y la masa tumoral palpable fue la manifestacién clinica principal

en nuestros pacientes, que se presento en el 64,5 %, seguida de linfoadenopatia en
18,9 % de los casos, mientras la invaginacion intestinal se presenté en el 7,6 % de

los casos al diagnostico (tabla 3).

Tabla 3. Manifestaciones clinicas mas frecuentes
en los pacientes con linfoma no Hodgkin (LNH)

Manifestaciones clinicas (n= 79} Mo, %

Dolor abdominal ¥ masa tumoral palpable 51 | 64,5
Linfoadenopatia 15 | 18,9
Disnea 7 8,9
Invaginacion intestinal [+ 7.6

El promedio de anos vividos tuvo poca variacion entre los LNH de localizacion
mediastinal y abdominal (4,6 £ 1,2 y 4,8 +£ 1,2 respectivamente), mientras que en
los de localizacidn, renal, cervical y amigdala palatina, este fue ligeramente
superior (5,7 £ 0,3, 5,5 £ 1,8 y 5,2 £ 0,7 respectivamente) (tabla 4).

Tabla 4. Afios vividos después de concluido el tratamiento
en los pacientes con linfoma no Hodgkin (LWNH) segun diagnostico

Diagnostico Media D: Eigﬁ;;jrn
LNH abdominal 4.6 1,2
LMNH mediastinal 4.8 1,2
LMNH renal 5.7 0,3
LNH cervical 5.5 1,8
LNH amigdala palatina 5.2 0,7
Total 4.8 1,2
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DISCUSION

Los linfomas pertenecen a un grupo heterogéneo de proliferaciones tumorales malignas
qgue ocupan el tercer lugar de los principales canceres en Pediatria, precedidas por las
leucemias y tumores del sistema nervioso central en la mayoria de las series
revisadas;!-3 otras series los sitlan en segundo lugar, principalmente en paises de
América Latina.>® Generalmente se presentan en la etapa escolar y en la adolescencia,
y con un predominio del sexo masculino en la mayoria de las series revisadas.!™

En nuestro estudio hubo poca diferencia entre ambos sexos, aunque fue el masculino
el ligeramente mas afectado y el grupo de edad el de 10 a 14 afios. Otros reportan en
sus series una mayor afectacion en el grupo de edad de 5 a 9.%/6

La mayoria de los autores plantean que el LNH inmunofenotipo B es el mas
frecuente de todos y se localiza generalmente en abdomen,'25-8 |o cual coincide
con nuestro estudio, en el cual esta variante fue la mas frecuente; no obstante, la
mayoria de los linfomas del mediastino fueron de inmunofenotipo T, lo cual coincide
con lo reportado por otros autores,!:36:210 que publican esta variante en esta
localizacién, que se presenta generalmente con ensanchamiento mediastinal
anterior y medio, sin calcificaciones, bordes policiclicos en los estudios de
imagenes, derrame pleural y pericardico con adenopatias cervicales, axilares y
supraclaviculares acompafiando el proceso.®°10 Constituyen, en la mayoria de los
casos, una urgencia oncoldgica por compresion de estructura mediastinales;° sin
embargo, los LNH del anillo de Wualdeyer fueron todos de inmunofenotipo B, y se
presentaron con aumento de volumen unilateral amigdalino y dificultad respiratoria.
Otros plantean que, aunque rara esta localizacion en edad pediatrica, constituye
uno de los tumores malignos mas frecuente en cabeza y cuello en Pediatria.3®”

Segun el comportamiento clinico, muchos autores plantean que los LNH de
abdomen inician con dolor abdominal recurrente, pero en otros pacientes se
presentan con dolor abdominal agudo con cuadros de invaginacion intestinal y
masa tumoral palpable de crecimiento rapido, lo que coincide con este estudio, en
el cual la mayor parte de los pacientes presentd dolor y masa abdominal palpable.

En una guia de diagnostico rapido de LNH en edad pediatrica,? plantean que el 80 %
de los casos inician con tumoracion abdominal palpable al examen clinico inicial,
generalmente poco dolorosa y algo mévil cuando esta situada en intestino delgado,
firme a la palpacion e irregular,®® pero también se reportan casos que en el momento
de diagndstico se comprueba invaginacién intestinal causada por LNH de localizacion
de ileon terminal.!3:68 En nuestra serie tuvimos 6 pacientes que iniciaron con
invaginacion causada por linfoma del ileon terminal. No tuvimos pacientes con
variantes poco comunes de linfomas, como los linfomas del manto, y pocos casos
(2,6 %) de linfomas de células grandes, que fueron de inmunofenotipo B, variantes
gue otros autores reportan con mayor frecuencia en la edad pediatrica.l311:12

El linfoma de Burkitt clasico tuvo una baja frecuencia (5,1 %), y se presentd
clinicamente con masa maxilar y tumor abdominal; sin embargo, otros autores
reportan una mayor incidencia de esta variante de linfoma.”/%13-15

Aunque es rara la presentacion del LNH en el anillo de Wualdeyer (amigdala
palatina), el 3,8 % de nuestro estudio, presento6 esta localizacidn, y tuvieron buena
respuesta al tratamiento, todos vivos y sin eventos adversos. Los linfomas de
localizacién cervical tuvieron un promedio de afios vividos después de concluido el
tratamiento de 5,5 afios, debido al diagnéstico temprano en esta localizacion, al
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igual que los localizados en amigdala palatina, que se descubren facilmente, lo cual
también ha sido planteado por otros autores en publicaciones relacionadas con el
tema.6:16

Este estudio permitié constatar la importancia del estudio de los LNH en edad
pediatrica, y se puede afirmar que la variante de linfoma mas frecuente fue el LNH
inmunofenotipo B, que el dolor y el tumor abdominal fue la manifestacion clinica
principal, y los pacientes con LNH de la region cervical y amigdala palatina tuvieron
un elevado promedio de vida después de concluido el tratamiento con los esquemas
actuales.
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