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Se clasifican en:

Enfermedades Linfoproliferativas

Los linfomas en la infancia son un grupo heterogéneo de neoplasias que afectan al sistema inmune y derivan de los linfocitos en diferentes estados de
diferenciacion.

5‘ Los linfomas suponen el
| tercer grupo de neoplasias|
por incidencia en la edad
infantil, por detras de Ia.s
leucemias y de los tumores |
Ldel sistema, nervioso central. |
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Linfomas de células B
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Se clasifican en:

L.Precursores de Células B:

Se encuentra:

Leucemia linfoblastica aguda

se debe a una lesi6on adquirida o congénita

del ADN de una sola célula en la médula

Osea.Los efectos de la ALL incluyen la

proliferacion y acumulacién descontroladas y

exageradas de células llamadas “linfoblastos”

o “blastos leucémicos” que no funcionan

como las células sanguineas normales.

La presencia de los blastos leucémicos

impide la produccion de las células normales.

Como resultado, cuando se diagnostica un

caso de ALL, la cantidad de células

sanguineas sanas (globulos rojos, glébulos
blancos y plaquetas) suele ser menor de lo
normal.

Factor de riesgo: es la exposicion a altas

dosis de radiacion.

La leucemia generalmente se diagnostica en

la primera infancia o durante los primeros

afios posteriores al nacimiento.

Signos y sintomas: perdida del bienestar,

Cansancio, Palidez a causa de la anemia,

Signos de sangrado causado por un conteo

muy bajo de plaquetas, que incluyen:

e Moretones 0 hematomas que se presentan
sin motivo aparente o debidos a una lesion
menor.

Aparicion en la piel de puntos rojos, del
tamafio de una cabeza de alfiler, llamados
“petequias”

Sangrado prolongado por cortaduras leves
Fiebre leve

Infecciones leves frecuentes

Molestias en los huesos o las
articulaciones

Agrandamiento del bazo, del higado o de
los ganglios linfaticos.

Diagnostico: pruebas de sangre y medula

Osea, s prefiere el de M.O. para el DX,

citometria de flujo.

Tratamiento: Quimioterapia:consta de tres

partes: la induccion, la consolidacion

(también llamada “intensificacién”) y el

mantenimiento.

Linfomas Periféricos de Células B

Se encuentra:

Linfoma de No Hodking

son mas frecuentes que los L.Hodking por debajo de los 10 afios de edad. Entre los 15 y los 19 afios de edad, la incidencia de LH
es del doble de la de LNH. El tnico factor etiolégico favorecedor del desarrollo de un LNH conocido actualmente es la
inmunodeficiencia, primaria o adquirida. Los nifios afectos de sindromes de inmunodeficiencia congénita, adquirida o en
tratamiento inmunosupresor, tienen mayor riesgo de desarrollar LNH.

precursores B :
Afectacion de los
ganglios periféricos
huesos
Piel

La forma de
afectacion cutdnea
suele ser en forma de
placas poco
pigmentadas en la
region del cuero
cabelludo, en
contraste con los
linfomas de células
grandes, en los
cuales la afectacion
cutdnea va
acompafada con
mayor frecuencia de
signos infamatorios
locales y tiende a
aparecer en la region
tordcica y axilar.
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Células Grandes B

La forma de
presentacion clinica
del LDCGB es mas
heterogénea
comparada con el
LB.

Predominan los
pacientes con
afectacion
extranodal, cutdnea y
Osea.

La afectacion del
SNC y de la MO es
menos frecuente.

El linfoma de células
grandes mediastinico
primario se presenta
COmoO una masa
mediastinica con
tendencia a invadir

Es mds frecuente
entre los 5 y los 15
afios de edad

El LB esporadico se
presenta una masa
abdominal en un
nifio de entre 5 y 10
anos de edad,
localizada en la
pared del intestino
en la region ileocecal
(simulando
apendicitis aguda o
invaginacion
intestinal).

Puede afectar al
mesenterio, el
peritoneo, a los
riflones y ovarios y
acompanada de
ascitis. Es poco
frecuente la
afectacion testicular.
Afecta con
frecuencia a la
region parafaringea y
paranasal

Caracterizado por una
proliferacion clonal de
células plasmaticas, en
ausencia de infiltracion
medular y afectacion
sistémica. manifestacion
clinica inicial es el dolor
de un tejido 6seo
especifico.

El diagnéstico es
histologico y se clasifica
en plasmocitoma
solitario de hueso y
extramedular,
anamnesis y el examen
fisico

La radioterapia es el
tratamiento de eleccion
del PS porque es una
neoplasia radiosensible
y favorece el control
local en el 90 % de los
pacientes.

Linfomas de Células T y Células NK
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Se clasifican en:

Se encuentra:

Leucemia y Linfoma Linfoblastica
Precursora Aguda de Células T

Se desarrolla a partir de células T
inmaduras. Supone el 1% de todos los
linfomas y se puede considerar un
linfoma leucemia dependiendo del grado
de afectacion de la medula dsea.
Habitualmente afecta a pacientes
jovenes, siendo la edad media de
diagnostico de 20 afos y se presenta con
mayor frecuencia en varones, llegando a
representar hasta el 40% de los linfomas
en la infancia.

Signos y sintomas: A menudo
comienza en el timo y este aumenta su

tamafio y, aparece una masa en el
mediastino (region del tdrax situada
entre los pulmones) en el 60% de los

pacientes, que puede  provocar
problemas respiratorios. También se
puede asociar al derrame pleural y
pericardico, taponamiento cardiaco y
cuadro de obstruccién de la vena cava
superior. El 70% de los pacientes al
diagndstico presentan afectacion
periférica ganglionar, sobre todo a nivel
cervical, supraclavicular y axilar. La
afectacion de la médula dsea y el

L.Precursores de Células T:

Linfomas de Células Asesinas Naturales
NKy Cel. Perifericas

Se encuentran:

Linfomas cutaneos de células T (micosis
fungoide, sindrome de Sézary):
o —

son los dos tipos mas comunes de linfoma

cutaneo de células T

Signos y sintomas: sarpullido rojizo en la

piel, la micosis fungoide incluye las

siguientes fases:

e Fase premicdtica: se presenta sarpullido
(erupcion) rojizo y escamoso en partes
del cuerpo no expuestas al sol. Este
sarpullido no produce sintomas y tal
vez dure meses o afios. Durante esta
fase, es dificil que el sarpullido se
diagnostique como micosis fungoide.
Fase de manchas: se presenta sarpullido
rojizo y fino que parece un eccema.
Fase de placas: se presentan pequefios
bultos elevados (papulas) o lesiones
duras en la piel, que a veces estdn
enrojecidas.

Fase tumoral: se forman tumores en la
piel. En ocasiones surgen tlceras en
estos tumores y se infecta la piel.

En el sindrome de Sézary, se encuentran

linfocitos T cancerosos en la sangre: hay

enrojecimiento, picazén, descamacién y

dolor en la piel de todo el cuerpo. A veces

hay manchas, placas o tumores en la piel.

No se sabe si el sindrome de Sézary es

una forma avanzada de la micosis

fungoide o una enfermedad distinta.

DX: Examen Fisico, Recuento Sanguineo

Completo, Biopsia de piel,

inmunofenotipificacion, citometria de

flujo.

TX: Terapia fotodinamica, radioterapia,

quimioterapia, farmacologica,

inmunoterapia, quimioterapia a dosis altas

t radioterapia con trasplante de cel.

Madre.

Linfoma Anaplasico de
Células Grandes

e El LACG suele afectar a la piel con
mayor frecuencia también puede
extenderse al hueso, partes blandas y
ganglios periféricos. A menudo se
acompaia de sintomas y signos
sistémicos, como: fiebre, cansancio y
anorexia.

La forma cutdnea exclusiva del LACG
es, practicamente, una entidad distinta,
sus células son ALK negativas y la
enfermedad tiene tendencia a la
curacion espontdnea. Si no se demuestra
afectacion extracutanea, La
papulomatosis linfomatoide es una
entidad benigna las lesiones papulares
caracteristicas, rojizo-marronosas y de
menos de 2 cm de didmetro, aparecen y
desaparecen en el plazo de entre 3 y 8
semanas.
Diagnostico:
Clasificacion de Murphy o de Saint Jude
PCR:detecta enf. Diseminada en
M.O,SNC, sangre periférica
Tratamiento:
El Tto. De los pediatricos se basa en la
poliquimioterapia
Radioterapia: es limitada
El trasplante de médula 6sea autélogo o
alogénico, con regimenes de QT de
acondicionamiento de baja intensidad o
estandar, es el tratamiento de eleccion
de las recidivas en la mayoria de los
casos de LNH pedidtricos

Linfoma Extraganglionar de cel.
T-NK nasal

Es un linfoma predominantemente
extranodal, asociado al virus
Epstein-Barr, tiene localizacion
nasal (abarca lesiones del tracto
aerodigestivo superior), se
caracteriza por dafio vascular con
patrones angiocéntrico y

angiodestructivo

Signos y sintomas: son muy variables
tales como fiebre, sudoracion profusa,
sindrome constitucional (particularmente
pérdida de peso), exantema cutaneo,
adenopatias generalizadas, fendmenos
autoinmunes, sobre todo anemia
hemolitica e hipergammaglobulinemia
policlonal, con inmunodepresion.
Tratamiento: Corticoides: prednisona/
metilprednisolona, poliquimioterapia,
Trasplante de medula dsea.

I Leucemia Agresiva de cel. NK J

Es una neoplasia muy poco
frecuente. Esta caracterizada por:

aparicion de fiebre alta

pérdida de peso

ictericia

infiltracion cuténea

linfadenopatia

hepatoesplenomegalia

anemia grave
Esta leucemia tiene un curso de
enfermedad fulminante y
rdpidamente fatal con la aparicién
progresiva de fallo multiorgénico y
coagulacion intravascular
diseminada.

Linfoma de Hodgking

Representa el 7% de las neoplasias en la edad pediatrica.Es excepcional en el lactante y es la neoplasia mas frecuente entre

los 15 y los 19 anos de edad. El 80% de los casos de LH en menores de 5 anos de edad son ninos; a los 12 ainos de edad, esta
proporcion se iguala y, entre los 15 y los 19 afios de edad, la tendencia se invierte, el 80% de los casos son nifa.

Se clasifican en::

asico LH- Nodular

(90-95% de los casos) (5-10% de los casos)

Marcador celular caracteristico del LH:
antigeno de superficie CD20

LH clasico, se denominan células de Hodgkin
cuando son mononucleares, células de Reed
Sternberg cuando son multinucleares o,
conjuntamente, células de Hodgkin Reed Sternberg

Clinica Diagnostico

o

Tratamiento

Es: Es: Es:

e Adenopatia grande, no dolorosa, en region Tto. Combinado con:
cervical, supraclavicular o axilar

e |a masa mediastinica presente en el 75% de los
casos, y en el 30% es “bulky” (masiva); es decir, e talla
que ocupa mas de un tercio del diametro

toracico.En estos casos, puede ir acompafada ® cambios en la piel o )
de: ® adenopatias(anotando su localizacién y tamano)

Examen fisico:

® valoracion del estado general
® peso * Quimioterapia
» Radioterapia

* reciben dos ciclos de QT tipo OEPA

(vincristina, etopdsido, prednisona y

e tos ® Visceromegalias doxorrubicina)
¢ disn_ea ® signos de compresion de vena cava superior o g
: Z_St]f'd‘_’r e dificultad respiratoria
(St ) _ Imagen:

e sindrome de vena cava superior e RX de t&
® Los sintomas sistémicos tienen valor prondstico el

e implican cambios en las decisiones * TAC -

terapéuticas. Se denominan sintomas B y son: * RM - .
e fiebre ® Tomografia por Emision de positrones ‘
® sudoracion nocturna e Gammagrafia con Galio < \
® pérdida de peso * Ecografia A P
® El prurito y el dolor desencadenado por la Otros: ; .

ingesta de alcohol, aunque caracteristicos, no se
consideran sintomas B. No son excepcionales
los fendmenos autoinmunes: anemia hemolitica,
trombocitopenia y neutropenia.

® Biopsia de adenopatia
® Clasificacion de Ann-Arbor modificada por
Cotswolds


https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=45368&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=46112&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=439417&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=45022&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=46450&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=729587&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=462675&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=439411&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=729589&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=46324&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=46634&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov
https://www.cancer.gov/Common/PopUps/popDefinition.aspx?id=269469&version=patient&language=Spanish&dictionary=Cancer.gov

