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Linfoma Hodgkin

 Neoplasia de células B

Tercer lugar en patologia neoplasica
pediatrica después de leucemias y tumores
de SNC.

Segln el programa nacional del Cancer
infantil: 7.5%

Es uno de los cancer mas curables.
Incidencia bimodal: 15-30 anos y > 50 anos.

Causa exacta desconocida, asociacion a
factores como infecciones virales,
familiares, inmunosupresion

Introduccion

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



Linfoma  Hjstopatologia,
Hod y inmunohistoquimica, biologia
OUEEIN " molecular y cuadro diferente a LH.

Crecimiento mas rapido.

5% de los tumores en pediatria.

Introduccion En adultos existen muchos mas

subtipos.

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



Linfoma
Hodgkin
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® (lasificacién

* Linfoma Hodgkin clasico
* Nodular esclerosante
e Celularidad mixta
* Rico en linfocitos (mejor prondstico)
 Pobre en linfocitos (peor prondstico)

* Linfoma Hodgkin no clasico (o nodular de predominio linfocitico)
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Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



« Adenopatia cervical (75%): espacio retro
esternocleidomastoideo o fosas
supraclaviculares.

* Fosa clavicular derecha: proviene de
mediastino.

« Fosa clavicularizquierda: proviene de

Llnfoma HOd gk”‘]: regién lumboadrtica.
* Menos comunes: inguinocruralesy luego

/ °
Cl| NiCa ganglios axilares.

 Sintomas B: fiebre, sudoracidon nocturnay
baja de peso.

* Prurito generalizado sin lesiones
dermatoldgicas

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



* LH se propaga por
contiglidad

* Palpacion: “saco de nueces” 1-
2 cm, consistencia muy dura,
no duelen, con piel no
alterada, adherida a planos
profundos.

* Si avanzado: esplenomegalia
duray a veces hepatomegalia.

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



AVAVAN
AVAVAN

Patrdn inflamatorio con PMN,
linfocitos, eosindfilos, y células
de Reed-Sternberg.

Histopatologia

Reed-Sternberg: célula gigante,
multinucleaday nucleélos
prominentes (“ojo de buho”).

<5% del total de células.

Origen: linfocitos B.

Células de hodgkin: células de 1
solo ndcleo.

Expresan CD15y CD30.

Lymphomas Elsevier osmosis.org 2023

- NON-CLASSICAL
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Linfoma hodgkin Nodular de
predominio linfocitico:
presenta células L&H
(linfohistiociticas), con nucleo
polilobulado (popcorn)y
expresan CD20y CD45.

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.
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Figura 1. Rx de térax de nifa de 12 anos que
demuestra extenso compromiso mediastinico.

y Sd Vena %% | de Térax.

cava superg

Ad e n O p a t|,a S « Sospechar: adenopatias supraclaviculares

derechasy tos no productiva. Mayoria

med |aSt|,n |Cas asintomaticas.

 Confirmacion: Radiografia de torax y/o Tac

Se ubican en mediastino medio, regiones
hiliares y adoptan contornos ciclicos.

* Gran tamano: SVCS, emergencia
oncologica (comprime traquea y VCS)

» SVCS: tos, ronquera, disnea, ingurgitacion
vasos del cuello, cianosis labios y cara.

Jhon J. Gémez, MD.Manejo exitoso con stent en un prematuro con sindrome de vena cava
superior. Reporte de caso 2012

Melanie K. Prusakowski, MDa, *, Daniel Cannone, DO Pediatric Oncologic Emergencies 2015

Davis G. M, Zolezzi R. P, Zumelzu D. N. Sindrome de vena cava superior: Una emergencia oncolégica en nifios con
linfoma. Revision de 5 casos. Rev Chil Pediatr. 2005;76(5);: 507-512].



* Anemia leve, arregenerativa.

* Alteraciones inmunolégicas:
disminucion de la inmunidad
celular (mas propensos TBC,

infecciones fungicas y herpes

Otras zbster)

manifestaciones

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



Etapificacion de Ann Arbor modificada por CostWold

1 region linfatica u 6rgano linfatico comprometido

‘ o o o /
Eta p I fl Ca C I O n 2 0 mas regiones comprometidas de un mismo lado del

diafragma

Compromiso ganglionar a ambos lados del diafragma

e Extension: TC o RNM (compromiso de bazo)

. . ] Compromiso multifocal uno o mas érganos extralinfaticos, o
* Actividad: PET-CT compromiso aislado de un 6rgano no linfatico con

compromiso ganglionar a distancia.

STAGE | STAGE Il STAGE Ill STAGE IV A - ABSENCE of ADDITIONAL SYMPTOMS
B - PRESENCE of B-SYMPTOMS

X - BULKY DISEASE

~ LYMPH NODE GREATER THAN
10 cm DIAMETER

€ - SINGLE CONTIGUOUS EXTRANODAL
SITe

e.9., INVOLVEMENT of LUNGS in a PATIENT
with MEDIASTINAL LYMPHADENOPATHY

S - SPLEEN INVOLVEMENT

- 1 LYMPH NODE REGION - MULTIPLE LYMPH NODE - MULTIPLE LYMPH NODE - METASTATIC DISEASE
REGIONS on 1 SIDE of REGIONS on BOTH SIDES  BEYOND LYMPH NODES or Lymphomas Elsevier osmosis.org
DIAPHRAGM of DIAPHRAGM INVOLVING BONE MARROW i

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidatrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.




0 PET CT

* Paciente de 14 anos con linfoma
de Hodgkin.

 A) En el primer PET/CT se detectd

adenopatias mediastinicas
(flecha) con SUV max (Standard
Uptake Value maximo) de 9,5.

* B) Alos 3 meses de iniciado el
tratamiento, el PET/CT de control
muestra menor tamano de las
adenopatias (fecha discontinua) y
una disminucion del SUV max a 4..

Lautaro Vargas Perez. ///ﬁvatologfa—oncologfa pediatrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



Prondstico y tratamiento

« Confirmacion diagnostica: estudio histopatoldgico por biopsia de
un ganglio de alta sospechay accesible.

 Tratamiento es se acuerdo a grupos de riesgo:

* Grupo 1: bajo riesgo. IAy llA. Sin enfermedad voluminosa.
 Grupo 2: Estadio IlIA. Sin enfermedad voluminosa
 Grupo 3: Estadio IB,lIB, I1IB

Enfermedad voluminosa: un ganglio que mida > 6 cm de diametro, o si los del

mediastino con > 1/3 del diametro del torax
Y/

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



Esquemas combinados de COP (ciclofosfamida, vincristina, prednisona) y
ABVD (doxorrubicina, bleomicina, vinblastina, dacarbazina).

|y 1l: ABVD

'y IV: BEACOPP

No clasico: rituximab (CD20+)

Radioterapia: enfermedad voluminosa ,sintomas B, respuesta lenta a QT.

Sobrevida: 90-100% segln grupo de riesgo.

La mayoria de los enfermos que recaen responden a tratamiento.

Prondsticoy

No respondedores: esquemas de QT de rescate: ICE (ifosfamida,

tra ta m I e n to carboplatino y etdposido), y transplante de medula 6sea.

Considerar secuelas por tratamiento: crecimiento, funcién cardiaca,
hipotiroidismo, problemas de fertilidad.

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



SIDE EFFECTS of CHEMOTHERAPY & RADIOTHERAPY

., DOSE-DEPENDENT, IRREVERSIBLE - ¢.9., CORONARY ARTERY DISEASE
CARDIOTOXICITY LRAD[ATION

LDO)(ORUB!CIN

., HYPOTHYROIDISM
LRADIATION

., PERIPHERAL NEUROPATHY 9., CANCERS of the BREAST, LUNG.
vacmswe or THYROID

LP«A‘\DIATION
E F E C T 0 S 3. PULMONARY TOXICITY
LBLEOMYCAN
.9 HEMORRHAGIC CYSTITIS .9 HODGKIN LYMPHOMA CELLS DEVELOP
T mto NON-HODGKIN LYMPHOMA
. RADIATION

%,

Lymphomas Elsevier osmosis.org 2023



® Linfoma no Hodgkin: clasificacién

e Linfoblastico (33%)

* Burkitt (50%)

« Células grandes anaplasico (15%)
e Otros (2%).
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Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



Cuadro clinico

* Clinica heterogénea.

 Gran tendencia a diseminacion.

e Célulasinmaduras.

* Frecuente compromiso extranodal.
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Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



® Etiopatogenia

* Se ha encontrado VEB en ADN de células de linfoma de Burkitt. Se
explicaria por alta afinidad con linfocitos B asociado a infecciones
repetidas que generarian inmunosupresion de linfocitos T e
hiperplasia de LB. Rol aun no queda claro.

* VIH genera deplecion de LT que predispone a linfomas en general
(linfoma B, LH, LNH y Kaposi).

 Inmunodeficiencias congénitas: inmunodeficiencia combinada,
déficit de IgA.

 Inmunodeficiencias adquiridas: Trasplante de 6rganos.
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® | infoma de Burkitt

 Tumor de mayor rapidez de crecimiento de la especie humana.

* Traslocacion del cromosoma 8 del gen C-MYC: t(8;14). Genera
activacion del oncogen CMYC que produce oncoproteina que
estimula proliferacion clonar celular.

* Predominio masculino 2,5:1

* Peak 4-8 anos.

* Neoplasia mas frecuente de los pacientes con VIH

« Si transmision vertical puede aparecer antes de los 4 afios.
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Linfoma Burkitt:
clinica

* Forma africana: compromiso de maxilares. Intenso
dolory destruccion éseay ulceracion de la piel,
con rapido compromiso de MO y SNC. Poco
frecuente en Chile.

« Forma Americana: compromiso abdominal, region
ileocecal. Masa abdominal de rapido crecimiento,
muy sensible a QT (ojo con lisis tumoral). Es el mas
frecuente en chile. Se complican con invaginacion
intestinal o perforacion intestinal.

 Histologia: células pequefias, redondasy azules
con aspecto de cielo estrellado (zonas claras
macroéfagos y cielo azul son los linfocitos B
maduros)

Maureen Arboine CiphasLinfoma de burkitt: a propdsito de un caso 2017 Med.
leg. Costa Rica vol.34 n.1 Heredia Jan./Mar



® | NH Linfoblastico

e 24-30% de los LNH
* Predominio masculino 65%

* Subgrupos: precursores de células By
precursoras de celulas T.

* Indistinguible uno de otro.

* Los T: crecimiento rapidoy de 3 ]
mediastino = asociado a SVCSy |
ganglios supraclaviculares.

* Se presenta como derrame pleural
hemorragico (linfoblastos en citologico)

« Mayoria se diagnostica en etapa
avanzada 91%.

. Dia%néstico: biopsia. Etapificacion TX,
melg ograma, cintigrafia 0sea, citologia
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LNH de Células Grandes

* 10-15% de los LNH en ninos.
* Mediana edad 10 anos.
* Predominio masculino.

* Diferencia: compromiso ganglionar
doloroso e inflamatorio.

 Crecimiento mas lento.
* Puede comprometer piel y mediastino.

» Histologia: células grandes pleomorficas
con mas de 1 nucleo y varios nucleolos.

* Expresan CD30
* Recaidas frecuentes si diagndstico

tardio. /////

Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



® Etapificacion

Etapificacion Murphy modificada para pediatria

Etapal Tumor Unico ganglionar o extra nodal, salvo abdomen o mediastino

Etapalll Tumor extra nodal con ganglio regional. Tumor abdominal resecable.

Etapa lllI Tumor primario intratoracico. Tumor epidural o espinal. Dos masas ganglionares a
ambos lados del diafragma.

Etapa IV Cualquier Etapa, pero con compromiso inicial del SNC o MO (>25% blastos)
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Prondstico y tratamiento

* LNH Linfoblastico: protocolo de LLA (2 afios) SV a 5 afios 85%.

« LNH Burkitt: protocolo de QT muy intensivo, pero no mas de 3-6
meses.

* LNH Anaplasico de células grandes: tiende a recaidas. Protocolo
similar a Burkitt
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Lautaro Vargas Perez. Cuadernos de hematologia-oncologia pedidtrica. Repositorio Académico Universidad de Chile 2015.



® Conclusiones

* A pesar de su baja incidencia en comparacién con los adultos, los
linfomas pediatricos presentan caracteristicas distintivas en
términos de tipos histologicos y prondstico.

* La deteccion tempranay un enfoque de tratamiento
multidisciplinario son fundamentales para lograr tasas de
supervivencia favorables en estos pacientes.

* La clasificacion y el tratamiento de los linfomas en pediatria han
avanzado significativamente en las ultimas décadas, lo que ha
llevado a un mejor entendimiento de la biologia de estas
enfermedadesy a la mejora de las terapias especificas.
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