Hodking y
no Hodking




¢Queé son los linfomas? *

a

Los linfomas en la infancia son un grupo heterogéneo #
de neoplasias que afectan al sistema inmune y

4 derivan de los linfocitos en diferentes estados de

f 1.' diferenciacion.
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( 7) Los linfomas suponen el tercer grupo de

\ "| |r f neoplasias por incidencia en la edad infantil,
\ por detras de las leucemias y de los tumores
‘ ‘ del sistema nervioso central.






El linfoma de Hodgkin
es un cancer del ,

que es parte del
sistema linfatico, que
es parte del sistema
inmunitario




Epidemiologia * Y

. Es excepcional en el
£ o racplose
entre los 15 y neoplasia méas
los 19 afios de frecuente entre los
edad 15 y los 19 ainos de

) edad.
El linfoma de La
Hodgkin (LH) supervivencia
representa el 7% global es
de las neoplasias superior al
en la edad 90%.

pediatrica.




Epidemiologia * Y

Laincidencia del LH .

varia segun la

regién geografica, A los 12 ailos de

el nivel . edad, esta
:::::’?"“6'“'“ yel proporcion se iguala
inmunoldgico.

EL 80% de los Entre los 15 y los 19
casos de LH en ahos de edad, la
menores de 5 tendencia se

ahos de edad son invierte, el 80% de
ninos los casos son nifas.




Factores de *
Riesgo
Las causas y los factores de riesgo incluyen los siguientes:

Edad: El linfoma de Hodgkin infantil afecta con mayor frecuencia a
adolescentes entre los 15 y 19 anos. También es mas comun en adultos
jovenes y en adultos mayores de 50 anos.

- Infecciones virales: El virus de Epstein-Barr (VEB) esta relacionado con el
linfoma de Hodgkin.

- Sistema inmune débil: Una persona cuyo sistema inmune esta débil
puede tener mas probabilidades de desarrollar linfoma de Hodgkin. Las
inmunodeficiencias pueden ser el resultado de una enfermedad heredada,
medicamentos que inhiben el sistema inmune o una infeccion del virus de
inmunodeficiencia humana (VIH).

- Antecedentes familiares: Tener un hermano, hermana o progenitor que
también tiene o tuvo linfoma de Hodgkin aumenta levemente el riesgo. %




Py 4
LH nodular
il de
clasico predominio
. & linfocitico

Es importante identificar el tipo especifico de linfoma de Hodgkin porque el tratamiento para cad uno&
estos dos tipos puede ser diferente.




Ambos tipos de LH se caracterizan
histologicamente por presentar acumulos

celulares formados en el 99% por células reactivas
no malignas: linfocitos, eosindfilos, neutrofilos,
histiocitos y células plasmaticas. El 1-2% restante
son las células malignas que definen la
enfermedad.

Alrededor del 10 % al 15 % de los casos ocurren en ninos y adolescentes.

4

>3
*




*
X % Clasificacion de la clasica | 3 ,

e

Esclerosis nodular

70-80% en adolescentes
40-50% en <10 anos

Celularidad mixta

10-15% en adolescentes
30-35% en menores

Deplecion linfocitica

Poco frecuente en
pediatria

Rico en linfocitos

Poco frecuente en
pediatria






Caracteristicas ¥

Se denominan células de Hodgkin cuando son % *

Celu!a/d‘eHodgkm N‘% ‘ 01

%‘ r Célula de Reed Stemberg

Células de Hodking Células de Reed- Célu.las de
cuando son Sternberg cuando Hodgkin Reed-
mononucleares son multinucleares Sternberg cuando
(HRS) son

Las células de Reed-Sternberg se distinguen porque tienen dos nucleos, conjuntamente
que segun algunos parecen "ojos de buho". Con la presencia de células
de Reed-Sternberg, el linfoma se clasifica como linfoma de Hodgkin.



Celulas

de Reed-
Sternberg

VPA( Célula de Reed-Sternberg: célula diagndstica de
linfoma de Hodgkin que muestra, caracteristicamente,
tamano grande, citoplasma abundante, membrana # X

% * nuclear intensamente pigmentada y nucleo bilobulad
* con dos nucléolos prominentes. *






X% ** Caracteristicas ¥

es poco frecuente, menos del 10% de los casos, y se
presenta mayoritariamente en varones y con formas
‘% localizadas.

Sonde Las células Las células

predominio malignas queson  malignas que son
linfocitico las células las células
histiociticas linfociticas

Presentan morfologia que recuerda a las palomitas de maiz.



virus se encuentra
en las células de
HRS en un 25-50%
de los casos en
los paises
desarrollados.

Relacion con el (VEB)
La asociacion del virus de Epstein-
Barr (VEB) con el LH se conoce
desde hace tiempo, pero el papel
que juega el virus en el desarrollo
del tumor sigue sin comprenderse.
18, El genoma del

El LH clasico con deplecion linfocitica asociado a infeccion por VIH, hasta
casi nula en los casos de LH nodular con predominio linfocitico.



Clinica

El LH se presenta,
clinicamente, como una
masa adenopatica no
dolorosa en la region
cervical baja,
supraclavicular o
mediastinica. En ocasiones
acompanadas de sintomas
sistémicos, como son fiebre,
pérdida de pesoy
sudoracion nocturna.
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*Pérdida de

peso mayor al
10 % del peso

total en un
periodo de
6 meses.

* Se denominan sintomas B y son:

Sudoracion
nocturna profusa
(tan abundante que
es posible que sea

>3

necesario cambiar

las sabanas o la

*

pijama).

Episodios de fiebre de
mas de 100.4 grados
Fahrenheit (38 grados
Celsius) durante
3 dias consecutivos o
mas, sin causa
aparente.

Tos sin razon
aparente o
dificultad

para respirar

2 %

e

* X
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* Menos del 3% de las adenopatias en el LH son
infradiafragmaticas.

 La masa mediastinica esta presente en el 75% de los
casos, y en el 30% es “bulky” (masiva); es decir, que
ocupa mas de un tercio del diametro toracico.

* En estos casos, puede ir acompanada de: tos, disnea,
estridor, disfagia y sindrome de vena cava superior.

* Los sintomas sistémicos tienen valor pronéstico e
implican cambios en las decisiones terapéuticas.

» El prurito y el dolor desencadenado por la ingesta de |
alcohol, aunque caracteristicos, no se consideran a» &
sintomas B. \'{“’L

* No son excepcionales los fendmenos autoinmunes:
anemia hemolitica, trombocitopenia y neutropenia.




una nina de 12 anos de edad que
desarrolla una adenopatia grande, no
dolorosa, en la region cervical,

supraclavicular o axilar, acompanada o
no de sintomas sistémicos y de masa
mediastinica.




X ** Dx.

Examen fisico, HC ELPETy laRM de

Y una anamnesis cuerpo entero

radiografia de
torax

PAAF o
biopsia

.3
2 %

Analisis de sangre

(BH con o sin
frotis)



EF

valoracion del estado general,
peso y talla, cambios en la piel,
presencia de adenopatias,
anotando su localizacion vy
tamano.

Visceromegalias, signhos de

compresion de vena cava
superior o dificultad
respiratoria.

La exploracion
cardiorrespiratoria y del anillo
de Waldeyer es muy
importante.

Se deben recoger datos
sobre sintomas previos,
infecciones pasadas,
vacunaciones y
antecedentes familiares
de cancer o
inmunodeficiencias.




% 'y Valoracién  *

El diagnostico se completa con el estudio de extension de la enfermedad,
que nos permitira clasificarla segun los estadios de Ann-Arbor
modificados por Cotswolds (Tabla Il).

Tabia I Clasincacion de Am-ArbHhor modincada oo G

Estadio
L Alectackin de una trda 1eQidn ganghionar
L Afectackin de 2 o mads reqiones ganghonares a un mismo lado del diafragma

B ARCIACKN gangionar 3 ambes ladkos ded dalragma
N, Afeclacikin extranodal quie no sea “E*

ANoTaciones a B delinlcidn de estadio
A Ausenca de dntomas B
B, Sintomas B presentes
Pérchda de peso inexplicable 1085 en & meses
- Flobes »38°C moxplicable, persstents o recurrants
= Sudoracidin noctums masive
£ Afectackan extranodal por contiglidad



% ** Tx.

% Las novedades terapéuticas en el LH van tanto
dirigidas a disminuir la tasa y gravedad de los
efectos secundarios, como a mejorar las tasas de
curacion, en la actualidad superiores al 90%. La
radioterapia podria evitarse en casos
seleccionados.

Actualmente sobreviven
mas del 90% de los
pacientes

diagnosticados de LH
mediante tratamientos
combinados de
quimioterapia (QT) y RT.




% .= *
X s Preparacién para el Tx. o

Cronograma del Tratamiento

Préximas 8 semanas .

Los pacientes de linfoma de Préximos 2 a
semanc 1 Hodgkin generalmente 4 meses
Proceso de pruebasy comienzan con 2 ciclos de Los pacientes de bajo
preparacion para el quimioterapia. riesgo generalmente no
tratamiento reciben quimioterapia

adicional pero pueden
necesitar un tratamiento
con radiacion. EL
tratamiento con radiacion
generalmente lleva cerca
de 3 semanas.

Luego los pacientes se someten a pruebas por
imagenes, por lo general una TEP, para ver como ha

respondido el cancer al tratamiento. La respuesta al
tratamiento determina si el paciente también
hecesita tratamiento con radiacion.



https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/tratamiento/radioterapia.html

2%, ¥  Clasificacién por riesgo

Pacientes de alto riesgo ¥ *
les co

4 ciclos de quimioterapia adi
o sin tratamiento con radiacion.
El tratamiento para los casos de alto

riesgo generalmente lleva un total de 6 a
9 meses con posibilidad de algunos
descansos cortos.

)

Pacientes de riesgo

intermedio
e % » 2ciclos de quimioterapia
adicionales con o sin
tratamiento con

radiacion.




*

. 22l Combinacién EUA

% Bleomicina, etopdsido, doxorrubicina (Adriamicina
®), ciclofostamida, vincristina (Oncovin),

'*' procarbazina y prednisona
* BEACOPP:

Doxorrubicing, vinblastina * *

* mecloretamina, vincristing, bleomicing, etoposido
* ¥ prednisona.

Stanford V:



https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/bleomicina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/etop%C3%B3sido.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/doxorrubicina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/ciclofosfamida.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/vincristina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/prednisona.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/doxorrubicina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/vinblastina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/vincristina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/bleomicina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/etop%C3%B3sido.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/prednisona.html
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S
:
. 3 Combinacidon Europa N

*
e\e.
. g

ﬁ’ Vincristina (Oncovin), etopdsido,
_*_ prednisona y doxorrubicina %
* OEPA:
* Ciclofosfamida, vincristing, prednisona y ¥ *.

* dacarbazina.
COPDAC: 4



https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/vincristina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/etop%C3%B3sido.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/prednisona.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/doxorrubicina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/ciclofosfamida.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/vincristina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/prednisona.html

Pronéstico ¥

La tasa de
supervivencia
para el
linfoma de
Hodgkin es
mayor del
95 %.







Los linfomas no
Hodgkin (LNH)
sONn un grupo
heterogéneo de
malignidades.




¥

Epidemiologia ® Y
La mayoria de

los linfomas no Hodgkin
infantiles son distintos
de los linfomas en
adultos. Generalmente,
los linfomas infantiles
son mas agresivos, pero
altamente tratables.

Los LNH
representan el 8%

de las neoplasias
en AYAs.

LNH son mas frecuentes
que los LH por debgjo de
los 10 aios de edad. Entre
los 15 y los 19 ainos de
edad, la incidencia de LH
es del doble de la de LNH

Existe un gran
predominio de los nifos
respecto a las nifas,
sobre todo por debajo
de los 10 anos de edad,
cuando la incidencia es
el triple en nifos que en
nifas.







Tabia Il Clasihcacian de la OMS de 1os LNH 120051

Subtipo de linfoma Frecuencia
Neoplasias de precursares infoldes

Linforma Infobléstxo T 15-20%

Linfoma infoblastxco B I

Neoplasias de céludas B madwras

Linforna de Burkitt 35-40%

Linfoma difuso de cdlulas grandas B 15:20%

Linfoma de odulas B medibstineco peimaio 1-2%

Neoplasias de cdludas T maduras #
Linfoma anaplasico de odulas grandes, ALK positivo 15-20%






El linfoma de Burkitt es
un trastorno agresivo
- - (de crecimiento rapido)
de los linfocitos B.

Puede formarse en el

e abdomen,
las amigdalas, los
testiculos, los huesos, la
medula osea, la piel o el
SNC.



% * * Hay tres tipos principales de *
. linfoma de Burkitt: * o+

El Linfoma de - El linfc_>ma de Burkitt
Burkitt El linfoma de relacionado con la
esporadico endérli:itl:gcurre inmunodeficiencia se
ocurre en todo on Africa S el ey el
el mundo : frecuencia en

pacientes con SIDA.






El linfoma difuso de

_ células B grandes ocurre con
: ; mayor frecuencia en
adolescentes que en

' 4 nifios. Es un tipo de linfoma

crece rapidamente en los
ganglios linfaticos. Con
*.  frecuencia, también se ven

s 3
%(- no Hodgkin de células B que

¢

' * afectados el bazo, el higado,
-8 la medula osea u otros
organos.













El linfoma linfoblastico afecta
principalmente a los linfocitos de
células T. Generalmente se forma en
el mediastino (el area detras del
esternon). Los sintomas

- incluyen problemas para respirar,
sibilancias, problemas para tragar o
hinchazén de la cabezay el cuello.
Puede diseminarse hacia los ganglios
'ﬁ "\ y linfaticos, los huesos, la medula osea,

g 4 fn ' d <o la piel, el SNC, los érganos
"' L\ ( ) f* r abdominales y otras areas. El linfoma

: »v, L L A linfoblastico es muy parecido a la
leucemia linfoblastica aguda (LLA).







El linfoma anaplasico de
células grandes afecta
principalmente a

los linfocitos de células T.
eneralmente, se forma en

los ganglios linfaticos, la
piel o los huesos, y, a veces,
en el tracto Gl los
pulmones, el tejido que
recubre los pulmones y los
musculos.




Clinica

Los LNH en la infancia
pueden debutar clinicamente
como una emergencia
medica. Los LNH en ninos son
enfermedades muy
agresivas.

Pueden debutar con cuadros
clinicos extremadamente
graves.

En los casos menos graves, la
forma de presentacion clinica
dependera de la localizacion.




Tabda IV. Chinica dé 1os LINH pecsatncos

Histalogis nmunaloga Clinica

Linfoma de Burkitt Lindocito B madkiro Masas abdaminales, Irvagnacdn intastinal,
masas en el anillo de Waldeyer (arnicetalas)

Linfoma difuso de células grandes B Linfacito B del centro germnad (CG) Adenopatias periféncas, masas abdominales,
o post-CG adectauion dsma "metadsica’, mulople
Lindama de colulas grandes medastinge Lindocito B de b médula dal tima Madiasting (predaminio n mageras Jevenes;
Linforna anaplasico de c&dulas grandes Lirdocito T, menos frecuentamente Pad, ganghos perifénicas {paed simular
Calila N233K 0 ol dnunca linfiocitos B) celulitis o adenitis mfeccosal y hwesos
Linfoma infobastco prel Lirdocitos T precursores Masa medhiastinica
Linfoma nfoblisnco preb Lindocitos B precunsarnes Pad, hueso, ganglios %

* ¥,



Otros sintomas

Tos y problemas respiratorios

Dolor estomacal
Nauseas
Vomitos

Palidez de la piel

Dolor en los huesos

Ulceras en la piel




Linfoma :
Linfoblastico orma de

se presentan con una masa
adenopatia de crecimiento
rapido en la region cervical o
mediastinica.

No es extrano que se acompane
de sintomas de compresion de la
via respiratoria o de la vena cava.

Los derrames, pleurales o
pericardicos, son frecuentes y
pueden contribuir a la clinica de

descompensacion respiratoria o

cardiovascular.

b
S @,
’




9 %
Linfoma Burkitt .

EL LB esporadico se >ay masiva
presenta como una masa
abdominal, causante de un
cuadro de invaginacion

intestinal y crisis
suboclusivas, ocupacion
abdominal masiva o
abdomen agudo. También,

como masa adenopatica
en la region parafaringea.

¥



nfoma Difuso ¥

de cel B grandes




' Linfoma ¥

Anaplasico de cel
grandes




G

Examen fisico, HC
y una anamnesis

radiografia de
torax

Dx. ¥

PCR

2 %

Analisis de sangre
(BH con o sin
frotis)

Citometria de ‘A’
flujo



Estaf Stage ] Stage |l Stage Il

22 . (X <

Stages of Lymphoma

Stage IV

panglios

irugia. El cancer

diafragma




2&, * Tx.

La quimioterapia es el principal tratamiento p L

os ti rent*

medicamentos

linfoma no Hodgkin infantil, y ha
de medicamentos y combinacion
aprobados para la terapia.
* Vincristina

« Ciclofostamida

*Prednisona

*Adriamicina

* Metotrexato

«Citarabina

« Ftoposido

)

. V%

Los anticuerpos monoclonales @, los inhibidores de la tirosina cinasa y las inmunotoxinas son tres tipos de

terapia que se usan o estudian en el tratamiento de linfoma no Hodgkin infantil.


https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/tratamiento/quimioterapia.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/vincristina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/ciclofosfamida.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/prednisona.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/metotrexato.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/citarabina.html
https://together.stjude.org/es-us/diagn%C3%B3stico-tratamiento/lista-de-medicamentos/etop%C3%B3sido.html

En la mayoria de
m los casos, las tasas
de supervivencia a

m cinco aios del

linfoma no Hodgkin

~ infantil pueden
(O @ variar entre el /

.~ f
o . 70 % hasta mas del
N y 90 %.




