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RESUMEN:

ElT 1linfoma no Hodgkin (LNH), es wuna neoplasia maligna
originada en organos del sistema linfoide (ganglios, timo,
anillo de waldeyer, placas de peyer y bazo), mas raro en
gonadas, hueso, piel y Organos extralinfaticos. Representa
alrededor del 6% de todos los canceres en edad pediatrica. Es
de alto grado de malignidad (90%), con crecimiento tumoral muy
rapido y diseminacion a Tla medula é6sea y sistema nervioso
central.La supervivencia ha mejorado significativamente debido
al estudio de Tas caracteristicas genéticas,
imunuhistoquimicas, morfoldgicas, clinicas de este tipo de
enfermedad 1o que ha permitido establecer el diagnéostico a
tiempo y perfeccionar el tratamiento. Es un tumor
guimiosensible y quimiocurable por 1o que el rol del cirujano
especificamente en el Linfoma no hodgkin abdominal paso de
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ser 1invasivo, desde grandes cirugias a hoy dia realizar
solamente el diagndéstico y estadiamiento. La cirugia se
reserva para tratar las complicaciones. Se trazdé como objetivo
del presente trabajo presentar las alternativas diagndsticas
y terapéuticas para el Tinfoma no Hodgkin (LNH), en edad
pediatrica, asi como el rol del cirujano en el manejo de esta
enfermedad, para ello se consultaron diversas bibliografias
y se obtuvo como resultado que Tla supervivencia ha mejorado
sustancialmente en los Ultimos afos debido a Ta aplicacién de
nuevos tratamientos y al manejo multidisciplinario de estos
pacientes entre oncélogos y cirujanos.

Palabras clave: Linfoma no Hodgkin, cancer en edad pediatrica,
cirugia, oncologia.

ABSTRACT

Non-Hodgkin's  Tymphoma (NHL) 1is a malignant neoplasm
originating in organs of the Tlymphoid system (lymph nodes,
thymus, waldeyer's ring, peyer's patches and spleen), more
rare 1in gonads, bone, skin and extralymphatic organs. It
represents about 6% of all pediatric cancers. It is of a high
degree of malignancy (90%), with very rapid tumor growth and
dissemination to the bone marrow and central nervous system.

Survival has 1improved significantly due to the study of the
genetic, immunohistochemical, morphological, and clinical
characteristics of this type of disease, which has made it
possible to establish the diagnosis 1in time and 1improve the
treatment. It is a chemosensitive and chemo curable tumor, so
the role of the surgeon specifically 1in abdominal non-
Hodgkin's Lymphoma went from being 1invasive, from major
surgeries to today performing only diagnosis and staging.
Surgery is reserved to treat complications. The objective of
this study was to present the diagnostic and therapeutic
alternatives for pediatric non-Hodgkin lymphoma (NHL), as well
as the role of the surgeon in the management of this disease.
various bibTliographies were consulted and it was found that
survival has improved substantially in recent years due to the
application of new treatments and the multidisciplinary
management of these patients between oncologists and surgeons.

KEYWORDS: Non-Hodgkin's Tymphoma, pediatric cancer, surgery,
oncology.

INTRODUCCION

Los 1linfomas no Hodgkin (LNH) son un grupo de neoplasias
Tinfoides malignas extremadamente heterogéneas, representan
alrededor del 6% de todos los canceres en la edad pediatrica.
Ocupan el segundo Tlugar como tumor so6lido mas comdn.
Clasicamente se dividen en dos grupos: enfermedad de Hodgkin
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(HD) y Linfoma no Hodgkin (LNH). Esta enfermedad oncolégica
(LNH) tiene un incremento gradual con Ta edad, es una
afeccion mas frecuente en adultos que en nifios y existe
diferencias clinicopatologicas importantes en 1los LNH que se
presentan en 1la infancia con los de la edad adulta. Cada afo
se diagnostican en Estados Unidos alrededor de 800 de estos,
incluyendo a todos los nifnos y adolescentes de hasta 19 ainos
de edad. E1l LNH se ha observado mas comunmente en
caucasicos que en afroamericanos y en el sexo masculino que en
el femenino. E1 riesgo de LNH en nifios aumenta con la edad, es
mas frecuente entre 9 a 11 afos, aunque puede aparecer a
cualquier edad. Las inmunodeficiencias tanto congénitas como
adquiridas (VIH) y el virus de Epstein Barr aumentan el riesgo
de LNH. (Padilla, ulloa, & Venegas, 2011, p. 16)

Moreno y colaboradores (2019) afirman que

La enfermedad de Hodgkin (HD) y Linfoma no Hodgkin (LNH),
ambos tipicamente presentan ganglios linfaticos aumentados
de tamano y pueden tener sintomas sistémicos como fiebre y
fatiga, perdida de peso, extension extralinfatica. Sin
embargo entre ellos existen diferencias puntuales. La
enfermedad de Hodgkin tipicamente se presenta como un
proceso indoloro de crecimiento insidioso la presentacion
de Tlos sintomas puede ocurrir en meses o incluso anos,
mientras que el LNH es el mas frecuentemente es mas
sintomatico de instauracién rapida y progresiva. Los nifos
con LNH tipicamente presentan mayores sintomas Yy
alteraciones metabdlicas, su crecimiento celular es muy
acelerado constituyendo una urgencia médica en muchos
Ccasos. Constituyen el10% de todos los canceres
pediatricos. (p. 418)

A pesar de los avances <cientificos en oncologia pediatrica
muchos casos son diagnosticados en estadios avanzados de 1la
enfermedad debido a que, los sintomas 1iniciales tienden a
confundir con otras enfermedades y desde el 1inicio de Tlos
sintomas hasta T1a confirmacién del diagndéstico e inicio del
tratamiento transcurre un tiempo prolongado. La presentacion
generalmente tardia de LNH esta dada por astenia, anorexia,
pérdida de peso, palidez cutanea mucosa, voémitos y nauseas,
dolor abdominal recurrente, gran tumor abdominal palpable y/o
visible. 10% de Tos casos debuta como una invaginacioén
intestinal. Las adenomegalias cervicales y supraclaviculares,
Ta mayoria de las veces de consistencia dura e indolora, son
Ta manifestacién clinica mas frecuente y se observan hasta en
80% de los casos en edad pediatrica. El1 prurito es una
manifestacion poco frecuente en Tos nifios. Los sintomas
(sistémicos): fiebre mayor de 38°C, pérdida de peso superior
al 10% en los uUltimos 6 meses y sudoracidén, se encuentran
hagga)en 30% de los pacientes. (Foley y colaboradores, 2016,
p.305
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El LNH es un tumor quimiosensible y quimiocurable por lo que
el rol del cirujano se ha modificado en las dltimas décadas.
ET propdésito de este trabajo es presentar las alternativas
diagnésticas y terapéuticas para el Tinfoma no Hodgkin
(LNH), en edad pediatrica, asi como el rol del cirujano en el
manejo de esta enfermedad.

DISENO METODOLOGICO

Se realizé la consulta bibliografica a través de Hinari, y
adicionalmente en Medline/Medline Plus a través de PubMed,
Tas paginas web de la Organizacion Mundial de Ta Salud (omSs),
ELSEVIER, JAMA Surgery, Clinical Key, con 1las entradas:
Linfoma no Hodgkin, cancer en edad pediatrica, cirugia,
oncologia.

Al triangular los resultados obtuvo wun total de 78
referencias biblograficas que incluian 41 revisiones
sistematicas, 9 ensayos clinicos controlados, 5 estudios
experimentales y el resto eran estudios observacionales vy
presentaciones de casos clinicos. Se creé una base de datos
que permitié el acceso y Tla acotacion de Tlas referencias
actuales.

DESARROLLO

Para Forns y colaboradores (2007)
Los Tinfomas son clasificados de acuerdo a su histologia.
Las caracteristicas claves incluyen el tamafno, la forma de
Tas células y como estan agrupadas (su patron de
crecimiento).
« E1 tamafo se describe como grande o pequefo.
e La forma se describe como hendida o no hendida.
e« E1 patrén de crecimiento puede ser difuso (células
cancerosas dispersas) o folicular (dispuesto en grupos de
células).
No todos 1los linfomas se describen utilizando estas tres
caracteristicas. Por 1o general se necesitan pruebas de
Taboratorio especiales para clasificar con precisién Tlos
Tinfomas.
Los tipos mas comunes de LNH en nifios son diferentes a Tos
de Tos adultos. cCasi todos 1los Tlinfomas no Hodgkin en
ninos pertenecen a uno de tres tipos principales y son de
alto grado, y <crecimiento rapido por tanto es importante
distinguir entre los tres grupos ya que lleva tratamiento
distinto:

« Linfoma Tlinfoblastico. )
e Linfoma de Burkitt (Tinfoma de células pequeias no

hendidas).
e Linfoma de células grandes.
ET Tinfoma Tinfoblastico es el responsable de

aproximadamente 25% al 30% de los linfomas no Hodgkin en
nifos. Este Tlinfoma es mas comin en Tlos adolescentes vy
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mas frequente en varones. Las células de este
Tinfoma son linfocitos muy jévenes Tlamados Tinfoblastos.
La mayoria de Tos Tlinfomas Tlinfoblasticos se desarrolla de
células T y se les Tlama linfoma Tinfoblasticos de células
T precursoras. A menudo, estos linfomas se originan en el
timo, con menor frecuencia, se desarrolla en Tlas
amigdalas, Tlos ganglios Tlinfaticos del cuello o en otros
ganglios Tlinfaticos. Tiende a propagarse muy rapidamente a
Ta médula osea, otros ganglios Tinfaticos, 1la superficie
del cerebro y/o Tas membranas que rodean a los pulmones y
al corazén. Una pequefia fraccion de Tos Tlinfomas
Tinfoblasticos se origina de Tlas células B (linfomas
Tinfoblasticos de células B precursoras). Estos Tlinfomas
comienzan con mayor frecuencia en 1los ganglios linfaticos
fuera del toérax, particularmente en el cuello. También
pueden afectar Ta piel y los huesos. (p.643-644)

Existen varios sistemas de estadificacion, pero el mas
utilizado y actualizado es el sistema de clasificacion por
etapas para que describe 1la propagacion de un_ Tinfoma no
Hodgkin en nifos se denomina sistema de clasificaciéon por
etapas. Este sistema divide el Tlinfoma no Hodgkin que afecta
a nifos en cuatro etapas. En general, los linfomas en etapa I
y II se consideran enfermedad en etapa limitada y se tratan de
Ta misma manera. Por otro lado, los linfomas en etapa III y IV
se consideran en etapa avanzada y se tratan de manera similar.

Etapa I

ET Tinfoma no Hodgkin se encuentra solamente en un lugar, ya
sea como un sélo tumor sin estar en los ganglios linfaticos o
en los ganglios Tinfaticos en una parte del cuerpo (el cuello,
ingle, axila, etc.). Ni el torax ni el abdomen estan afectados
por el Tlinfoma.

Etapa II

Los linfomas en etapa II no estan en el toérax, y uno de Tos
siguientes aplica:

« El linfoma es un sélo tumor y también se encuentra en los
ganglios linfaticos cercanos de s6lo una parte del cuerpo (el
cuello, ingle, axila, etc.).

« E1 Tlinfoma consiste en mas de un tumor y/o en mas de un
grupo de ganglios Tlinfaticos, todos ubicados sobre o debajo
del diafragma (el midsculo delgado de la respiracidon que separa
el toérax y el abdomen). Por ejemplo, esto podria significar
que Tlos ganglios en Ta axila y el area del cuello estan
afectados, pero no la combinacion de los ganglios de la axila
y de Ta 1ingle.
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« El Tinfoma se origind en el tracto digestivo (usualmente al
final del intestino delgado), y se puede extirpar mediante
cirugia. Podria o no haber alcanzado Tos ganglios Tinfaticos
adyacentes.

Etapa III

Para los linfomas en etapa III, uno de los siguientes aplica:

e E1 Tinfoma se origind en el térax (usualmente en el timo o
Tos ganglios Tinfaticos en el centro del térax o el
revestimiento del pulmén).

« E1 Tlinfoma se origin6 en el abdomen y se ha propagado
extensamente dentro del abdomen. Por tal razdn, no se puede
extirpar completamente mediante cirugia.

« El linfoma esta localizado proximo a la columna vertebral (y
también puede estar en cualquier otro lugar).

« E1 Tinfoma consiste en mas de un tumor o en mas de un grupo
de ganglios 1linfaticos que estan tanto por encima como por
debajo del diafragma. Por ejemplo, el Tlinfoma esta en los
ganglios linfaticos de Tas axilas y en los ganglios linfaticos
de Ta ingle.

Etapa IV

E1l Tlinfoma se encuentra en el sistema nervioso central
(cerebro o médula espinal) o en Ta médula o6ésea cuando se
descubrié originalmente. (Si mas del 25% de la médula Osea
contiene células cancerosas, T1lamados blastos, el cancer se
clasifica como Teucemia Tinfoblastica aguda en Tugar de
11nfo?a. (Rodriguez, Martinez, Gonzalez, & Alende Sixto, 2007,
p.202

E1T LNH cuando se Tocaliza en el abdomen puede manifestarse
con inflamacidén, dolor, sensacién de plenitud, ndauseas o
vomitos, ascitis, puede 1legar hasta una oclusidon intestinal,
en ocasiones puede provocar esplenomegalia. Puede causar
retencién urinaria llegando hasta 1la insuficiencia renal, en
casos avanzados. (Fernandez, Garcia, et al, 2016, p.126)

Para zakaria, Hokkam y colaboradores (2013)

El diagnéstico de LNH se realiza mediante estudios
hematologicos como Biometria hematica para descartar 1la
presencia de anemia, Coagulograma, que puede mostrar la
presencia de trombocitopenia. En pacientes con afectacién
de 1a médula d6sea, la anemia y trombocitopenia son comunes
y las células «circulantes Tinfomatosas pueden estar
presentes, pero la hiperleucocitosis es poco frecuente. Se
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deben realizar ademas pruebas de funcidén hepatica, Pruebas
de funcién renal, Grupo y Factor, La reaccion en cadena
de T1a polimerasa (PCR): ésta es una prueba de ADN de alta
sensibilidad que también puede encontrar algunos cambios
cromosémicos tan pequefios que no se pueden ver con el
microscopio, incluso si hay muy pocas células Tleucémicas
en una muestra. También es necesario realizar marcadores
tumorales como LDH en la sangre, a menudo estaran
anormalmente altos en Tlos pacientes con Tlinfomas de

crecimiento rapido. Se debe realizar ademas el
Medulograma. o _
Los estudios radiolégicos son importantes en el

diagnostico y clasificacion por etapas del Tlinfoma no
Hodgkin, entre ellos estan, Rayos X de abdomen simple Ap.
y L, rayos X de téorax Ap. y lateral y la ecografia. Survey
Oseo. La tomografia axial computarizada (TAC) y 1la

resonancia magnética nuclear_ (RMN) son estudios que
permiten determinar Tla localizaciéon y extensidén del
tumor.

E1 diagndéstico histolégico del LNH es posible obtenerlo
mediante la realizacion de BAAF de 1la masa T, o ganglio
metastasico, Biopsia ganglionar o dela tumoracidn. Puede
ser_necesario la Tlaparoscopia y para determinar el estadio
de 1a enfermedad, se recomienda Ta biopsia de médula Osea.

En ocasiones es necesario realizar estudio citologico del
Tiquido ascitico o pleural.Los estudios
inmunohistoquimicos, citogenéticos y moleculares son de
vital importancia para llegar al diagndéstico de certeza,
asi como clasificar el tipo de Tlinfoma e diniciar el
tratamiento ya que el tratamiento es diferente en cada
Eipo )de Tinfoma de acuerdo a 1la histologia de estos.

p.16

En las udltimas décadas, Tos avances en el tratamiento han
aumentado significativamente. E1 tratamiento del LNH deben ser
manejado por un equipo multidisciplinario y dirigido por
oncdélogo pediatrico. Los factores mas 1importantes en Jla
seleccion de un tratamiento incluyen el tipo de Tinfoma y Tla
etapa de la enfermedad. La quimioterapia es el tratamiento
principal para todos Tlos nifnos con Tinfoma no Hodgkin, ya que
puede alcanzar todas las partes del cuerpo y destruir Tas
células del Tinfoma donde quiera que pudieran estar. Incluso
si el Tlinfoma parece estar Tlimitado a un solo ganglio
Tinfatico inflamado, el Tlinfoma no Hodgkin en un nifio a menudo
se ha propagado para el momento del diagnoéstico.

Las células del Tinfoma probablemente estan en otros o6rganos,

pero son demasiado pequehas para ser palpadas por el médico o
vistas en los estudios por imagenes. Algunas veces podria ser
necesario administrar quimioterapia en alta dosis seguida de
un trasplante de células madre si el Tinfoma regresa después
del tratamiento. En algunos casos donde el T1infoma pudiera
haber alcanzado el cerebro o Ta médula espinal, también se
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puede administrar quimioterapia en el Tliquido cefalorraquideo
(conocida como quimio intratecal). Se administran Tla
quimioterapia en <ciclos. Por 1o general, cada ciclo de
quimioterapia dura varias semanas, seguido de un periodo de
descanso. El uso de la radioterapia en la actualidad ha pasado
a segundo plano, debido a 1la eficacia de 1la quimioterapia,
esta )cada vez se usa menos. (Uriarte, Hernandez, 2006,
p.101

En los dltimos anos, se han elaborado nuevos medicamentos
dirigidos a partes especificas de las células malignas, Tlos
anticuerpos monoclonales, el gen de Ta cinasa de Tlinfoma
anaplasico (ALK) a menudo es anormal en el Tinfoma anaplasico
de células grandes (ALCL). E1 crizotinib (Xalkori) es wun
medicamento mas reciente que ataca las células con un gen ALK
anormal. (Gonzalez, 2018, p.124)

otra modalidad de tratamiento incluye 1la cirugia. El rol
fundamental del <cirujano hoy en dia <consiste en Jla
orientacion diagndéstica, principalmente en 1la obtencidon de
biopsia, que puede ser por puncidén, por videolaparoscopia o
biopsia excerética, también en la canalizacién de venas
profundas o diseccién de venas que permite iniciar el
tratamiento también Tla cirugia juega un papel fundamental en
el tratamiento de complicaciones, como la oclusién
intestinal, perforacidén, evitando sacrificios intestinales
inutiles ya que las investigaciones actuales han demostrado
que Tos T1infomas no hodgkin responden muy bien a Tla
guimioterapia, son altamente quimiosensibles y radiosensibles.
La supervivencia general para los nifios con linfoma no Hodgkin
ha mejorado significativamente, Tos pacientes que estan
vivos y no presentan 1la enfermedad después de 5 anos
probablemente han sido curados, ya que es poco comin que estos
canceres regresen después de ese periodo de tiempo. (Aguiar,
Lima, Araujo y Gallindo, 2019, p.56)

CONCLUSIONES

La supervivencia de Tos pacientes pediatricos con Linfoma no
Hodgk1in ha mejorado sustancialmente en Tlos ultimos afos,
criterio sustentado en, Tla aplicacién de nuevos tratamientos
y manejo multidisciplinario de estos pacientes entre,
oncologos pediatras y cirujanos. Con el descubrimiento vy
aplicacién de nuevas terapias el prondstico es cada vez
mejor para los ninos que se diagnostican recientemente.
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