Fundacion

JOSEP
CARRERAS

contra la leucemia

Subtipos explicados en esta publicacion:

Linfoma de Hodgkin
Linfoma linfoblastico
Linfoma de Burkitt



Fundacién
.. JOSEP
" CARRERAS

Hemos elaborado esta publicacion junto a profesionales médicos
expertos en cada subtipo de enfermedad y, la misma, ha sido revisada
y aprobada de nuevo por la direccibon médica de la Fundacion,
formada por hematdlogos con gran experiencia.

A pesar de ello, es importante destacar que ni esta ni ninguna
informacion general que un paciente pueda encontrar, sustituyen al
criterio, recomendacion y relacion del paciente con su hematélogo/a.
Este/a es quien conoce mejor el caso individual de cada persona y
guien podra recomendar uno u otro tratamiento.

La Fundacion Josep Carreras contra la Leucemia es una
organizacion sin animo de lucro fundada en 1988 por el propio tenor,
Josep Carreras, tras recuperarse de una leucemia aguda. La
entidad dedica todos sus recursos a 3 grandes areas: la
investigacion cientifica, la busqueda de donantes no emparentados
para pacientes que necesitan un trasplante de progenitores
hematopoyéticos y no disponen de un donante compatible entre sus
familiares, y programas sociales de orientacion, acompafiamiento y
recursos como los pisos de acogida. Ver mas.

La informacion de esta publicacion ha sido elaborada en septiembre de
2023. Para cualquier informacion adicional, escriba a
imparables@fcarreras.es

© Reservados todos los derechos. No se permite la reproduccion total o parcial de esta obra, ni su
incorporacion a un sistema informatico, ni su transmisiéon en cualquier forma o por cualquier medio
(electronico, mecanico, fotocopia, grabacién u otros) sin autorizacion previa y por escrito de los
titulares del copyright: Fundacién Josep Carreras contra la Leucemia. C/Muntaner, 383 2° - 08021
Barcelona. Registrada en el Registro de Fundaciones de la Generalitat de Catalufia con el n° 424.
(+34 93 414 55 66 — info@fcarreras.es)
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Los linfomas en nifios son relativamente
poco frecuentes. La leucemia aguda es
el cancer infantil mas frecuente (supone
un 30% de los aproximadamente 1.200
casos de cancer infantii al afio en
Espafa), seguida de los tumores del
sistema nervioso central y, después, de
los linfomas. Concretamente, el
linfoma infantil afecta al 8% de los
canceres en nifios y adolescentes. El
5% tendra un linfoma de Hodgkin y el
3% un linfoma no-hodgkiniano.

El linfoma es un tipo de cancer de la
sangre, concretamente del sistema
linfatico. El sistema linfatico es una red
de organos (bazo y timo), ganglios
linfaticos, conductos y vasos linfaticos
gue producen y transportan linfa desde
los tejidos hasta el torrente sanguineo.
Se trata de una parte fundamental del
sistema inmunitario de nuestro cuerpo y
nos ayuda a proteger el cuerpo
contra los gérmenes, incluyendo las
bacterias y virus.
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El sistema linfatico estd compuesto
principalmente por células llamadas
linfocitos, un tipo de globulos blancos.
En nuestra sangre existen dos tipos
principales de linfocitos, denominados
linfocitos B (células B) y linfocitos T
(células T).

Células del sistema inmune adaptativo:

Linfocito B
Célula presentadora de antigenos

Linfocito T

Secretando Secretando
* citoquinas® ) "5“7 &% anticuerpos

ATy

Receptor
célula T

4;‘ ‘ﬁ Recaptor

e Los linfocitos B: Representan el 5 -
15% del total de linfocitos y dan origen a
las células plasméticas que producen
anticuerpos y nos ayudan a proteger el
cuerpo contra bacterias o0 virus. Los
anticuerpos se adhieren a los gérmenes,
y los marcan para que sean destruidos
por otros componentes del sistema
inmunitario.

e Los linfocitos T Son los
responsables de coordinar la respuesta
inmune celular y se ocupan de realizar la
cooperacion para desarrollar todas las
formas de respuesta inmune, como la
produccion de anticuerpos por los
linfocitos B. Existen varios tipos de
células T, cada una de ellas con una
funcién especial.
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Algunas células T destruyen gérmenes o
células anormales en el cuerpo. Otras
células T estimulan o desaceleran la
actividad de otras células del sistema
inmunitario.

Los linfocitos B y T circulantes
derivan, al igual que todas las células
sanguineas, de las células madre
hematopoyéticas situadas en la
medula 0sea. La célula madre da lugar,
entre otras, a los linfoblastos (células
linfoide mas inmaduras) y de ellos, tras
sucesivas etapas madurativas, se llega
a los linfocitos. La transformacion
neoplasica de estas células puede
producirse en cualquiera de estas
etapas madurativas del linfocito y ello
origina los distintos tipos de sindromes
linfoproliferativos (SLP). Ello explica la
gran variedad y heterogeneidad
biolégica y clinica de los linfomas. El
sistema linfatico se encuentra en
muchas partes del cuerpo, de modo
gue los linfomas pueden originarse
en cualquier parte del cuerpo.

Hematopoyesis
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El sistema linfatico del cuerpo, donde e Los ganglios linfaticos: son
ocurren los linfomas, esta formado por pequefias estructuras que podemos
diversos érganos u elementos: encontrar en diferentes partes del
cuerpo como el cuello, las axilas, el
abdomen, la pelvis, las ingles o el
mediastino (entre los pulmones).
Estos ganglios filtran la linfa y ayudan
a combatir infecciones y
enfermedades.

El sistema linfatico

» Bazo: es el 6rgano que produce los
linfocitos y almacena los glébulos
rojos y los linfocitos. El bazo filtra la

o sangre y destruye las células
sanguineas viejas. El bazo esta en el
lado izquierdo del abdomen, cerca del

Red de vasos
linfaticos

Ganglios estbmago.

linfaticos "

lhEgmades » Timo: es el o6rgano en el que
: - maduran 'y se multiplican los

linfocitos. El timo estd en el pecho
detras del esternon.

Médula ésea

» Médula ésea: es el tejido blando y
esponjoso ubicado dentro de ciertos
huesos, como la cadera y el esternon.
Comunmente es llamado “tuétano”.
La médula ésea produce los globulos
blancos, los globulos rojos y las
plaquetas.

 La linfa: es un liquido incoloro y  Amigdalas: son dos masas

acuoso que recorre los vasos
linfaticos y transporta los linfocitos T y
B.

Los vasos linfaticos: es la red de
tubos delgados que recogen la linfa
desde las diferentes partes del cuerpo
y la devuelven al torrente sanguineo.
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La médula y sus componentes

Tuétano
(contiene médula roja)

Médula amarilla

Célula =

madre de / :
la sangre O
Glébulos — F {F S
rojos O
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blancos
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Habitualmente los linfomas se clasifican
en dos grandes tipos:

e el linfoma de Hodgkin

e |los linfomas no-hodgkinianos (o0 no
Hodgkin). Asimismo, en este gran grupo
heterogéneo puede haber linfomas
agresivos y linfomas indolentes
(“crénicos”).

El linfoma  de Hodgkin es
habitualmente una Unica entidad
clinica con varios estadios y, en
cambio, existen mas de 60 tipos de
linfomas no Hodgkin con
tratamientos y prondsticos
radicalmente distintos.

Los tipos de linfoma mas comunes en

nifios y adolescentes, que explicaremos
en este apartado, son:
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El linfoma de Hodgkin se presenta con
mayor frecuencia en la infancia en
adolescentes de 15 a 19 afos. El
tratamiento de los niflos y los
adolescentes es diferente al de los
adultos. Ver linfoma de Hodgkin en
adultos

A diferencia de los linfomas no
hodgkinianos, en los que existen méas de
60 subtipos de presentacion clinica y
curso completamente distinto, la Ultima
clasificacion de la Organizacion Mundial
de la Salud divide el linfoma de Hodgkin
en dos principales subtipos: el linfoma
de Hodgkin clasico y el linfoma de
Hodgkin de predominio linfocitico
nodular.

El linfoma de Hodgkin clasico

Este es el tipo mas comun de linfoma
de Hodgkin y constituye el 95% de
todos los linfomas de Hodgkin. Se
presenta con mayor frecuencia en los
adolescentes.

Cuando se analiza una muestra de tejido
de ganglio linfatico al microscopio, se
observan las células del linfoma de
Hodgkin, llamadas células de Reed-
Sternberg. Estas células son en realidad
linfocitos grandes y anormales que, en
ocasiones, contienen mas de un nucleo
celular.
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Estas células caracteristicas expresan
dos antigenos de membrana, el CD30 y
el CD15. La expresion del CD30 tiene
importancia a la hora de considerar el
tratamiento de la enfermedad con
anticuerpos monoclonales especificos.

El linfoma de Hodgkin clasico puede
dividirse en 4 subtipos diferentes v,
asimismo, cada uno en 4 estadios
distintos. Veamos primero los
diferentes subtipos:

1. ElI linfoma de Hodgkin con
esclerosis nodular. Este es el subtipo
mas frecuente (80% de los diagnésticos
de linfoma de Hodgkin clasico) y se
presenta con mayor frecuencia en nifios
mayores, en adolescentes y adultos
jovenes. Es comun que la enfermedad
afecte a estos pacientes en los ganglios
linfaticos del mediastino (centro del
pecho). Por ello, a menudo se presenta
una masa en el térax al momento del
diagndstico.

2. El linfoma de Hodgkin con
celularidad mixta. Este subtipo tiende a
presentarse en nifios mMas pequefios,
con frecuencia menores de 10 afos. Se
relaciona con antecedentes de infeccion
por el virus de Epstein-Barr (VEB,
también conocido como virus del herpes
humano 4) y a menudo se encuentra en
el diagnostico en los ganglios linfaticos
del cuello.

9
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3. El linfoma de Hodgkin clasico rico
en linfocitos. Este subtipo es poco
frecuente en nifos. Cuando se observa
una muestra de tejido de ganglio linfatico
al microscopio, se encuentran células de
Reed-Sternberg,  muchos linfocitos
normales y otras células sanguineas.

4. ElI linfoma de Hodgkin con
deplecion linfocitica. También es un
subtipo poco frecuente en nifios y se
presenta mas frecuentemente en
adultos y/o en adultos con el virus de
inmunodeficiencia humana (VIH).
Cuando se observa una muestra de
tejido de ganglio linfatico al microscopio,
se distinguen muchas células
cancerosas grandes con forma extrafa,
pocos linfocitos normales, y otras
células sanguineas.

Este tipo de linfoma de Hodgkin es
infrecuente (menos del 5% de todos los
diagnésticos de linfoma de Hodgkin). En
la infancia, se presenta en nifios mas
mayores. Al observar el tejido linfatico
afectado al microscopio, las células
cancerosas tienen una forma muy
particular, como de “palomitas de maiz”.
Estas células no expresan el antigeno
CD30 ni el CD15, pero si expresan el
CD20. Este tipo de linfoma a menudo se
diagnostica tras la hinchazén de un
ganglio linfatico en el cuello, axila o
ingle. Este tipo de linfoma de Hodgkin
tiene un prondéstico y evolucion muy
distinto al linfoma de Hodgkin clasico.
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Como hemos dicho anteriormente, el
linfoma de Hodgkin se clasifica también
en estadios que permiten saber a los
hematologos el ambito de extension o
afectacion de las células cancerosas. Es
decir, es necesario conocer la cantidad
de enfermedad que el paciente tiene al
momento del diagnéstico. Es una
herramienta de diagndéstico importante
ya que después se traduce en una
eleccion e intensidad de tratamiento. Se
llama clasificacién de Ann-Arbor.

Estadio 1: el linfoma afecta a una sola regién
ganglionar o afecta a un solo érgano fuera del
sistema linfatico.

Estadio 2: existen dos o méas regiones
ganglionares afectas en el mismo lado del
diafragma.

Estadio 3: hay varias regiones ganglionares
afectadas a ambos lados del diafragma.
Estadio 4: hay uno o mas territorios
extraganglionares (médula Gsea, higado,
pulmones) afectados.

El estadio de la clasificacion de Ann
Arbor se acomparia de las letras A, B, E
0S:

A. No existen sintomas B al diagnodstico
(fiebre, pérdida de peso significativa, sudores
nocturnos).

B. Existen sintomas B.

E. Existe afectacibn de una region
extraganglionar por contiguidad a partir de la
afectacion de un ganglio o paquete de
ganglios.

S. Existe afectacion a nivel del bazo.

Todas estas clasificaciones permiten
dilucidar el grupo de riesgo del

linfoma  diagnosticado v, asi,
proponer el tratamiento mas
indicado.
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Hoy en dia se desconocen las causas
del linfoma de Hodgkin.

En principio, no se trata de una
enfermedad infecciosa ni hereditaria, no
existen factores medioambientales que
estén claramente relacionados con su
desarrollo y, aunque si que en algunos
casos se puede detectar la presencia del
virus de Epstein-Barr, no se conoce bien
en el momento actual cual es la relacion
causal entre el virus y el desarrollo de la
enfermedad aunque numerosos grupos
de investigacion se dedican a intentar
dilucidar esta relacion.

Segun el National Cancer Institute de los
Estados Unidos, “es posible que la
infeccion por el virus de Epstein-Barr y
los antecedentes familiares de linfoma
de Hodgkin aumenten el riesgo de
linfoma de Hodgkin infantil”.

Es lo que se denomina “factores de
riesgo” aunque de ningn modo dignifica
que la persona enfermaré de cancer.

Los factores de riesgo para el linfoma de
Hodgkin son los siguientes:

e Estar infectado por el virus de Epstein-
Barr (VEB).

e Tener antecedentes personales de
mononucleosis.
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e Estar infectado por el virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH).

e Tener ciertas enfermedades del
sistema inmunitario, como el sindrome
linfoproliferativo autoinmune.

e Tener wun sistema inmunitario
debilitado después de un trasplante de
o6rgano o por un medicamento que se
administré6 para detener el rechazo del
organo por parte del cuerpo.

e Tener un padre, un hermano o
hermana con antecedentes personales
de linfoma de Hodgkin.

En la mayor parte de los casos, los
pacientes no presentan ningdn
sintoma al momento del diagnéstico
(60-70% de ellos).

La causa mas frecuente de consulta al
médico es la aparicion de un ganglio
linfatico aumentado de tamafio. Estos
ganglios se encuentran localizados
preferentemente en la region cervical
(en muchas ocasiones se confunden con
ganglios inflamados secundarios a
infecciones bucales, dentarias o de
oidos).

A veces estos ganglios aumentados de

tamafio se localizan en region axilar o
inguinal.
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Muchas veces, los pacientes acuden al
médico por tos seca persistente y en la
radiografia de torax se observa una
masa a nivel de mediastino (region
localizada entre ambos pulmones).

Mas infrecuentemente, el paciente tiene
dolor abdominal debido a crecimiento
del bazo. S6lo en un 25-30% de los
casos el paciente presenta los llamados
sintomas B (pérdida de peso superior al
10% en los Ultimos seis meses sin
causa determinada, fiebre vespertina y

sudacion  nocturna). En  algunas
ocasiones, los pacientes pueden
presentar picores cutaneos

generalizados y lesiones de rascado de
varios meses de evolucion antes del
diagnéstico de la enfermedad (10-15%
de los pacientes).

Algunos de estos sintomas pueden ser:

e Ganglios linfaticos inflamados no dolorosos
cerca de la clavicula, en el cuello, el torax, las
axilas o la ingle.

e Fiebre sin razén conocida.

e Pérdida de peso y/o de apetito sin motivo

e Sudores nocturnos excesivos.

e Sentirse muy cansado.

e Picazdn en la piel.

e TosS.

e Dificultad para respirar, sobre todo al estar
acostado.
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Cuando hay fiebre, pérdida de peso sin
motivo y sudores nocturnos excesivos,
es lo que se conoce como sintomas B.
Su presencia 0 no en el diagnostico es
importante para poder clasificar bien el
linfoma.

El diagndstico del linfoma de Hodgkin
debe de realizarse mediante:

e examen fisico y antecedentes de salud

e analitica sanguinea (hemograma vy
bioquimica)

e prueba de imagen para detectar la
presencia de ganglios patoldgicos u otras
areas afectas (la prueba a utilizar es la
tomografia por emision de positrones
asociada a una tomografia axial
computarizada — PET/TAC) y, en aquellos
casos en los que la PET/TAC es negativa, ya
no se recomienda realizar una biopsia de
médula ésea.

e |a biopsia de un ganglio linfatico
sospechoso. La puncion de un ganglio
linfatico inflamado, estrategia muy
frecuentemente utilizada para el diagnéstico
de los tumores sdlidos en oncologia médica
no es una técnica valida para el diagndstico
de los linfomas en general porque no permite
ver la estructura del ganglio al microscopio.
En algunos casos se puede utilizar la biopsia
con aguja gruesa.
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Antes de valorar el tratamiento mas
adecuado, el diagnéstico debe ser
preciso y el nifio o adolescente debe
ser tratado por un equipo médico con
experiencia en cancer infantil.

El linfoma de Hodgkin es el
cancer hematologico que con
mayor frecuencia podemos
curar en el momento actual. En
los dltimos afnos hemos sido
capaces de mejorar de manera
significativa la supervivencia a
largo plazo de los pacientes,
sobre todo de los pacientes mas
jovenes.

En general, el tratamiento del linfoma de
Hodgkin esta basado en la utilizacién de
poliguimioterapia en ocasiones
asociada a radioterapia sobre la zona
afectada, quimioterapia a altas dosis con
trasplante autdlogo de progenitores
hematopoyéticos y, en la actualidad,
disponemos también de los llamados
“nuevos farmacos” para el tratamiento
de esta enfermedad.
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Tratamiento de primera linea

El esquema quimioterapico de primera linea,
considerado como  estdndar, es el
denominado ABVD (por las siglas de la
combinacion de farmacos: adriamicina,
bleomicina, vinblastina y dacarbacina).

La quimioterapia ABVD se administra por via
endovenosa de manera ambulatoria en la
mayor parte de los pacientes, el ciclo se repite
cada 28 dias con dos administraciones, una
en el dia 1y la segunda en el dia 14.

En pacientes diagnosticados en estadios
iniciales sin factores de mal pronéstico, el
tratamiento recomendado es la administracién
de dos ciclos de ABVD vy radioterapia
complementaria sobre las zonas afectadas
(20 Gys).
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En pacientes diagnosticados en estadios Estos tratamientos son mas intensivos que los
iniciales, pero con factores de mal de primera y, sobre todo, utilizan farmacos
pronéstico, se  recomienda la ggf;?nr:teensto 2 r'i‘r’:era'ﬂﬁgédos dentro  del
administraciéon de cuatro ciclos de ABVD P '

y radioterapia complementaria (30 Gys). Si el paciente consigue una respuesta esti

indicado consolidarla con quimioterapia a

El tratamiento de los pacientes en dosis altas y trasplante autélogo de
estadios  avanzados  supone la progenitores hematopoyéticos. Los
administracion de seis ciclos de ABVD. pacientes que recaen después del trasplante

autélogo tienen peor pronéstico. Hasta hace
relativamente poco tiempo, los pacientes que
recaian después de un trasplante autélogo
podian ser candidatos a recibir un trasplante

Si el PET/TAC al finalizar la
guimioterapia es negativo, no es

necesaria en general la alogénico de progenitores
administracion de radioterapia hematopoyéticos a partir de un hermano
complementaria. idéntico, un donante no emparentado

compatible y, mas recientemente, a partir de

Existen otros esquemas de un donante familiar haploidéntico.

quimioterapia mas intensivos, mas
eficaces para controlar la enfermedad

pero también mas toxicos que no son Trasplante de médula 6sea alogénico
muy utilizados en nuestro pais (por
. Paciente recibe
ejemplo, BEACOPP escalado). o tratamiento que destruye sus
1 progenitores de la médula
Cél:las madre ,;h AUMICTERARIA 3.

sanguineas extraidas

Tratamiento de segunda linea vy de un donante
posteriores

Paciente recibe
las células madre
del donante

CELULAS MADRE
DE LA SANGRE

=

SANGRE

CELULAS MADRE
DE LA SANGRE

A pesar de que los resultados del
tratamiento de primera linea son muy
buenos, hay un 5-15% de los pacientes
gue son primariamente refractarios (que
no responden al tratamiento de primera
linea) y un 30% de pacientes que
después de conseguir una remision
completa, recaen de su enfermedad
posteriormente. Estos pacientes son
tratados con esquemas de
quimioterapia de segunda linea.

- MAQUINA DE AFERESIS
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Actualmente disponemos de “nuevos
farmacos”, o terapias dirigidas, en el
tratamiento del linfoma de Hodgkin
que, en el momento actual, estan
indicados en pacientes que estan en
recaida o son refractarios al tratamiento
previo.

e Anticuerpos monoclonales:

Los anticuerpos monoclonales son
proteinas del sistema inmunitario pero
producidas en el laboratorio. Estos
anticuerpos se adhieren a algunas
dianas especificas que tienen las células
cancerosas o a otras células que ayudan
a que se formen las células malignas.
Estos anticuerpos monoclonales
destruyen las células cancerosas, las
bloquean o impiden que se diseminen.
Estos anticuerpos se infunden al
paciente. Esto significa que se injertan al
torrente sanguineo por un catéter.

Uno de estos anticuerpos monoclonales
usados para los pacientes de linfoma de
Hodgkin en recaida o refractarios al
tratamiento inicial es el brentuximab
vedotina, un anticuerpo monoclonal anti
CD-30 que ha demostrado ser muy
efectivo y tener un perfil de toxicidad
muy aceptable en pacientes en recaida
o refractarios después de un trasplante
autdlogo o en pacientes que han
fracasado a dos lineas diferentes de
guimioterapia previa y no son candidatos
a un trasplante aut6logo de progenitores
hematopoyéticos.
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e Inhibidores de checkpoint:

El segundo grupo de nuevos farmacos
gue estamos utilizando en el momento
actual en el tratamiento de estos
pacientes son los inhibidores de
checkpoint (inhibidores de puntos de
control inmunitario) que estan indicados
en el momento actual en pacientes que
recaen después de un trasplante
autdlogo y que fracasan también al
tratamiento con brentuximab vedotina.
Nivolumab y pembrolizumab son
farmacos inhibidores de checkpoint muy
efectivos y bien tolerados por la mayor
parte de los pacientes. Los inhibidores
de checkpoint son farmacos que ayudan
a las propias células del cuerpo a atacar
al cancer. Los inhibidores de checkpoint
son un tipo de inmunoterapia (terapias
en las que se usa el sistema inmunitario
del cuerpo para combatir el cancer).

Algunos tratamientos son estandar y
otros se estan probando en ensayos
clinicos. Un ensayo clinico de un
tratamiento es un estudio de
investigacion con el fin de mejorar los
tratamientos  actuales u  obtener
informacion sobre tratamientos nuevos
para los pacientes de cancer.
Actualmente se estan llevando a cabo
en el mundo diversos ensayos
clinicos de inmunoterapias CAR-T
anti CD-30 (proteina que expresan las
células cancerigenas de muchos tipos
de linfoma de Hodgkin) para pacientes
gue han agotado todas las posibilidades
terapéuticas en cartera sanitaria.
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¢Qué probabilidades tienen de
curarse los niflos y adolescentes con
linfoma de Hodgkin?

Enlaces de interés sobre temas
médicos relacionados el linfoma de

Hodgkin en nifios:

Como en cualquier enfermedad
neoplasica su prondstico va a depender
del tipo histologico de linfoma de
Hodgkin, de su extension y de la
respuesta al tratamiento. Si no existen
factores adversos, y han sido
correctamente tratados, la probabilidad
de curacion de estos pacientes es
superior al 80%.

A pesar del buen prondstico
generalizado de los pacientes con
linfoma de Hodgkin, los enfermos que no
consiguen una remision completa tras el
tratamiento inicial o los pacientes con
recidivas tardias tienen un prondstico
mucho mas desfavorable.
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El linfoma linfoblastico es un tipo de
linfoma no Hodgkin que afecta
especialmente a los niflos vy
adolescentes.

El linfoma linfoblastico afecta alrededor
del 25-30% de los linfomas no Hodgkin
en edad pediatrica.

Las células cancerosas del linfoma
linfoblastico son linfocitos muy jévenes
llamados linfoblastos. Son las mismas
células afectadas que en la leucemia
linfoblastica aguda en los nifios. De
hecho, si mas del 25% de la médula
Osea estd compuesta de linfoblastos, la
enfermedad se clasifica y se trata como
leucemia linfoblastica aguda en lugar de
linfoma. El 80% se presenta en forma
leucémica aguda y el resto aparece con
afectacion de los ganglios linfaticos, los
huesos y la piel.

La mayoria de los linfomas
linfoblasticos se desarrolla en las
células T y se les llama linfoma
linfoblastico de células T
precursoras. Los linfomas linfoblasticos
T tienen mayor incidencia en
adolescentes y pacientes jovenes y en
varones.
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Una pequefia parte de los linfomas
linfoblasticos (10%) se desarrolla en las
Células B, y se les llama linfomas
linfoblasticos de células B precursoras.

La investigacibn en este campo es
importante y se van conociendo los
cambios genéticos que suceden en las
células afectadas. Sin embargo, se
desconoce cuales son los
desencadenantes o los factores que han
originado el linfoma.

Estos comienzan cuando un glébulo
blanco que combate enfermedades,
llamado linfocito, sufre una mutacion
genética. La mutacion le dice a la célula
gue se multipligue rapidamente, y se
crean muchos linfocitos enfermos que
contintan multiplicandose. Esto produce
demasiados linfocitos enfermos e
ineficaces en los ganglios linfaticos vy
hace que los ganglios linfaticos, el bazo
y el higado se hinchen.

La leucemia y los linfomas, como

otros tipos de cancer, no son
contagiosos.
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Hoy en dia se desconocen las causas
del linfoma de Hodgkin.

A menudo, el linfoma linfoblastico de
células T se originan en el timo y forma
una masa detras del esternén y frente a
la trdquea. Esto puede causar
problemas al respirar, lo que puede ser
el primer sintoma del linfoma para
muchos pacientes. Puede crecer muy
rapidamente, de modo que necesita ser
diagnosticado y tratado rapidamente.

El sistema linfatico

Ganglios
linfaticos
inflamados
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El 70% de los pacientes en el
diagnéstico también pueden presentar
afectacion e inflamacion de los
ganglios, especialmente en clavicula,
cervicales y axilas. También puede verse
afectada la médula 6sea y el sistema
nervioso central, aunque en una menor
parte de los pacientes.

No todos los nifos o adolescentes con
linfoma tienen los mismos sintomas.

Otros sintomas pueden incluir:

e Bultos en el cuello, las axilas, el
estbmago, los testiculos o la ingle (a
veces denominados “ganglios
inflamados”)

e Fiebre
e Sudoracion nocturna
e Sensacion de cansancio

e Pérdida de peso (sin motivo) y/o de
apetito

e Picazon en la piel

e Sensacion de falta de aliento
e Tos

e Dolor en el pecho

e Abdomen hinchado

18
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Ganglios linfaticos Facil Hemorragias

inflamados nasales

Infecciones Fiebre Fatiga y pérdida
recurrentes o severas de apetito

Bazo o higado Sudoracion Escalofrios Dolor éseo
agrandados nocturna
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Generalmente, si un niflo presenta los
sintomas caracteristicos, se realizara
una analitica sanguinea. Asimismo, el
médico pautarA una biopsia del
ganglio inflamado para establecer el
diagnéstico. Durante la biopsia, se
extrae una parte o todo el ganglio
linfatico anormal y se observa en el
laboratorio bajo un microscopio

El diagnoéstico se confirma mediante una
puncion de meédula o6sea (crestas
iliacas) y andlisis de las células
obtenidas.

Aspirado de médula

Aguja de extraccién
de médula 6sea

Hueso de

la cadera
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El linfoma linfoblastico crece
rapidamente pero su prondéstico ha
cambiado totalmente desde que los
pacientes se tratan con pautas similares
a las utillizadas en la leucemia
linfoblastica _aguda, con profilaxis del
sistema nervioso central.

El tratamiento se basa en
guimioterapia intensiva y radioterapia
para profilaxis del sistema nervioso
central. El trasplante de médula 6sea
se puede emplear en la recaida de la
enfermedad.
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c,Qué probabilidades tienen de
curarse los niflos y adolescentes con
linfoma linfoblastico?

Aproximadamente el 80% de los nifios
tratados estan libres de la enfermedad
cinco afos después del diagndéstico.

Enlaces de interés sobre temas
meédicos relacionados con el
linfoma linfoblastico en nifios:
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El linfoma Burkitt, también conocido
como linfoma de células pequefias no
hendidas, es un tipo de linfoma
agresivo no-Hodgkin que afecta
principalmente a nifos y
adolescentes o adultos jévenes.

Se presenta con mas frecuencia en
varones, por lo general, en las edades
de 5 a 10 afios.

Hay tres tipos principales de linfoma de
Burkitt: el esporadico, el endémico y
el relacionado con la
inmunodeficiencia.

El linfoma de Burkitt esporadico se
presenta en todo el mundo, el linfoma de
Burkitt endémico se presenta en Africa
central y el linfoma de Burkitt
relacionado con la inmunodeficiencia se
observa con mayor frecuencia en los
pacientes infectados por el virus del VIH.

Algunas formas del linfoma de Burkitt
estan relacionadas con el virus Epstein-
Barr. Su nombre se debe al médico
Denis Parsons Burkitt quien, trabajando
en el Africa ecuatorial, describio la
enfermedad en 1956.
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e La variante esporadica del linfoma
de Burkitt (también conocida como la
variante no-africana) esta asociada a
una infeccion por el virus Epstein-Batrr.

e La variante endémica (o africana)
del linfoma de Burkitt ocurre en Africa
ecuatorial o central. Es el cdncer mas
frecuente entre nifios de esa region del
mundo. Por lo general, estos nifios
también tienen una infeccion crénica por
malaria y se piensa que ésta podria ser
la razén por la que se ha reducido la
resistencia al virus Epstein-Barr. Los
nifos africanos generalmente
desarrollan este linfoma en la mandibula
0 en otros huesos faciales.

e La variante del linfoma de Burkitt
asociada a inmunodeficiencia esta
relacionada en especial al virus del VIH
0 por una inmunodeficiencia debida a un
trasplante previo o en casos de que un
paciente esté recibiendo medicamentos
inmunosupresores.

El linfoma de Burkitt se inicia en los
linfocitos B. Como hemos comentado
anteriormente, algunos tipos de linfoma
de Burkitt se asocian a una infeccion
producida por el virus de Epstein-Barr o
a un sistema inmunitario debilitado.
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El linfoma de Burkitt también puede
resultar de una translocacion
cromosdmica que afecta al gen Myc.

Una translocacién cromosémica significa
gue el cromosoma se ha roto. En el
linfoma de Burkitt afecta al cromosoma 8
(locus del gen Myc). La variante mas
frecuente produce una traslocacion del
cromosoma 8 al 14 —t(8;14)(q24;932).

En muchos otros tipos de linfoma de
Burkitt no existe una causa clara por
la que se desarrolla.

Segun el tipo de linfoma de Burkitt el
paciente podria notar:

e Una inflamacion de los ganglios
linfaticos en la cabeza y cuello. Esta
inflamacion es frecuentemente indolora,
pero crece de forma muy rapida. En el
caso del esporadico, comienza en el
abdomen y la zona del vientre con
fuertes dolores, vomitos y nauseas.

Estas son las dos zonas mas comunes,
pero también se puede iniciar en otras
zonas del aparato digestivo como
pancreas e higado, excretor como
riflones, reproductivo como testiculos y
ovarios y también en el cerebro o liquido
cefalorraquideo.
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Ademads, se suelen dar otros sintomas
habituales de los linfomas como:

e Fiebre
e Sudoracion nocturna
e Rapiday pronunciada pérdida de peso

e Sensacion de cansancio

Uno de los problemas del linfoma de
Burkitt es que, en funcion de la zona
afectada, puede costar diferenciar la
enfermedad de otras que generan por
ejemplo, oclusion intestinal y dolores de
vientre.

También es importante diferenciarlo de
otros linfomas, y para ello es basico
utilizar pruebas diagnosticas para
diferenciarlo:

e Tomografias computarizadas de abdomen,
pecho y pelvis.

e Biopsia de la médula 6sea y del ganglio
linfatico.

e Anadlisis del liquido cefalorraquideo.

e Hemogramas completos que incluyan el
lactato deshidrogenasa (LDH), enzima que se
encuentra en muchos tejidos del cuerpo, pero
su presencia es mayor en el corazén, higado,
rifones, musculos, glébulos rojos, cerebro y
pulmones. Un nivel anormalmente alto puede
ser indicativo de linfoma.
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¢,Cual es el tratamiento del linfoma de
Burkitt?

Sin tratamiento, el linfoma de Burkitt es
rapidamente mortal. De hecho, es uno
de los tipos de cancer que se disemina
més rapido. Por ello, los hematblogos
inician  rgpidamente tratamiento de
guimioterapia intensiva que incluye
también quimioterapia intratecal (la
administracion de los  farmacos
antineoplasicos directamente en el
liquido cefalorraquideo). A la
qguimioterapia le puede acompafiar otros
tratamientos, como la radioterapia, los
esteroides y otros medicamentos.

En algunos casos, poco frecuentes, en
el caso de linfoma esporadico, es
necesario realizar una intervencion
quirdrgica para extirpar segmentos de
intestino obstruidos o perforados.
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¢Qué probabilidades tienen de
curarse los niflos y adolescentes con
linfoma de Burkitt?

El tratamiento actual, si es empleado
tras un diagnéstico precoz, puede
conseguir la curacion de mas del 80%
de los casos.

Enlaces de interés sobre temas
meédicos relacionados con el
linfoma de Burkitt en ninos:

24


https://www.fcarreras.org/es/la-quimioterapia_400063
https://www.stjude.org/es/cuidado-tratamiento/enfermedades-que-tratamos/linfoma.html#:%7E:text=El%20linfoma%20infantil%20es%20poco,ni%C3%B1os%20menores%20de%2014%20a%C3%B1os.
https://together.stjude.org/es-us/acerca-del-c%C3%A1ncer-pedi%C3%A1trico/tipos/linfoma/linfoma%20no%20Hodgkin.html#:%7E:text=Linfoma%20linfobl%C3%A1stico,-El%20linfoma%20linfobl%C3%A1stico&text=Los%20s%C3%ADntomas%20incluyen%20problemas%20para,%C3%B3rganos%20abdominales%20y%20otras%20%C3%A1reas.
https://together.stjude.org/es-us/acerca-del-c%C3%A1ncer-pedi%C3%A1trico/tipos/linfoma/linfoma%20no%20Hodgkin.html#:%7E:text=Linfoma%20linfobl%C3%A1stico,-El%20linfoma%20linfobl%C3%A1stico&text=Los%20s%C3%ADntomas%20incluyen%20problemas%20para,%C3%B3rganos%20abdominales%20y%20otras%20%C3%A1reas.
https://www.cancer.gov/espanol/tipos/linfoma/paciente/tratamiento-lnh-infantil-pdq
https://www.cancer.gov/espanol/tipos/linfoma/paciente/tratamiento-lnh-infantil-pdq

Fundacién
., JOSEP
“0 CARRERAS

ﬂil”ﬂtss m' o

A continuacion, hacemos  unas
recomendaciones de caracter general y
gue responden a algunas de las
preguntas mas frecuentes que realizan
los padres de los niflos con leucemias y
linfomas:

Con la quimioterapia que recibira para
tratar el linfoma, el cabello se le caera.
Generalmente, esto sucede a las 2-3
semanas del inicio de la quimioterapia.
Si el nifio o la nifia tiene el pelo largo, es
mas adecuado cortarlo corto antes de
gue empiece a caer. No es necesario, ni
conveniente desde el punto de vista
psicolégico, cortarlo  durante los
primeros dias del ingreso. Tampoco hay
gue explicarle este hecho en un primer
momento. Si conviene, sin embargo,
abordar este tema con el nifio antes de
gue empiece a caer. El cabello vuelve a
salir al cabo de 2-4 semanas de haber
iniciado la fase de tratamiento de
mantenimiento, en la que la
guimioterapia es de menor intensidad.

Debido a que el nifio tiene disminuidas
sus defensas ante las infecciones (por la
propia enfermedad y también por el
tratamiento administrado), es
conveniente mantener una higiene
corporal adecuada del nifio, de la
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habitacion del hospital y del domicilio
familiar, asi como de sus juguetes.

Es recomendable evitar aquellos
juguetes que almacenen mucho polvo y
las cajas de carton. Tampoco se ha de
almacenar comida fuera del frigorifico.
Las plantas estan prohibidas en la
habitacién, ya que en la tierra hay
esporas de hongos.

El orden facilita la limpieza por parte del
personal de la limpieza del hospital.

Es conveniente reducir el niamero de
visitas en la habitacién del nifio, ya que
pueden ser portadoras de infecciones.

Es recomendable que no haya mas de 2
acompafiantes en la habitacion y que se
laven las manos antes de entrar. Si
alguno de los visitantes tiene algun
proceso infeccioso (resfriado,
conjuntivitis ...) es preferible que no
venga.

En el caso de que éste sea el padre, la
madre u otra persona que cuide del nifio
y que no se pueda prescindir de su
atencion, convendria que se pusieran
una mascarilla y se lavaran las manos
antes de entrar en contacto con el nifio.
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El niflo que recibe tratamiento con
quimioterapia intensiva debe recibir una
alimentacion variada. Es conveniente,
cuando la cifra de leucocitos es baja,
evitar los alimentos crudos que no se
puedan pelar (por ejemplo: lechuga,
fresas, tomate crudo).

En ocasiones la quimioterapia puede
quitar el hambre, o incluso provocar
nauseas. Durante los dias que esté
recibiendo la quimioterapia, no conviene
forzar al nifio para que coma, porque
puede ser contraproducente.

Por otro lado, los corticoides
(prednisona y dexametasona) que
recibira en algunas fases del tratamiento
pueden aumentar mucho el apetito,
incluso con ansiedad. Si bien se les
puede permitir comer algo mas que las
comidas que se sirven en el hospital, no
se les debe dejar comer sin limite, ya
gue con frecuencia no lo toleran bien y
puede ocasionar dolor de estobmago.
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MANUALES DE APOYO

¢..Como enfrentarse a la leucemia y el
linfoma en nifos?. Leukaemia and
Lymphoma Society

Vivir aprendiendo. Protocolo de
actuacion para alumnos con cancer.
AFANION

Guia de apoyo para padres de ninos
oncoldgicos. ASION

Guia para jovenes y adolescentes con
cancer. ASION

Alumnado con cancer: quia para
docentes. ASION

La importancia del comportamiento de
los padres cuando un nifio tiene
cancer. ASION

iMi hijo tiene cancer! ;Qué hago?.
FARO
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https://www.fcarreras.org/medulinimparable
https://www.fcarreras.org/es/trasplante
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https://www.lls.org/sites/default/files/2022-05/PS51S_Stem_Cell_Coloring_Book_12.21_Spanish.pdf
https://www.lls.org/sites/default/files/file_assets/sp_copingchildhood.pdf
https://www.lls.org/sites/default/files/file_assets/sp_copingchildhood.pdf
https://www.afanion.org/publicaciones/
https://www.afanion.org/publicaciones/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://www.asion.org/guias/
https://aspanovas.org/wp-content/uploads/2021/07/mi-hijo-tiene-cancer.pdf
https://www.fcarreras.org/es/blog/alimentacionsaludable
https://www.fcarreras.org/es/blog/alimentacionsaludable
https://www.afanion.org/publicaciones/
https://www.afanion.org/publicaciones/
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https://www.lls.org/sites/default/files/file_assets/FS15S_LongTermandLateEffects_FactSheet.pdf
https://www.lls.org/sites/default/files/file_assets/FS15S_LongTermandLateEffects_FactSheet.pdf
https://www.lls.org/sites/default/files/file_assets/FS15S_LongTermandLateEffects_FactSheet.pdf
https://www.fcarreras.org/es/blog/mihermanotienecancer
https://www.fcarreras.org/es/blog/escuela
https://www.menoresconcancer.org/wp-content/uploads/2018/07/Guia-intervencion-psicoeducativa-ninos-y-adolescentes-cancer.pdf
https://www.menoresconcancer.org/wp-content/uploads/2018/07/Guia-intervencion-psicoeducativa-ninos-y-adolescentes-cancer.pdf
https://www.menoresconcancer.org/wp-content/uploads/2018/07/Guia-intervencion-psicoeducativa-ninos-y-adolescentes-cancer.pdf
https://www.fcarreras.org/es/blog/adolescentesycancer
https://www.youtube.com/watch?v=1_yeY2bBbvM
https://www.aspanafoa.org/uploads/attachments/1525851854_luzie.pdf
https://www.aspanafoa.org/uploads/attachments/1525851854_luzie.pdf
https://www.afanion.org/wp-content/uploads/Vamos-a-Quimioterapia.pdf
https://www.afanion.org/wp-content/uploads/Vamos-a-Radioterapia.pdf
https://www.afanion.org/wp-content/uploads/gasparin_TINFIL20140215_0009.pdf
https://www.youtube.com/watch?v=Kf3qgaTuSe8
https://www.afanion.org/wp-content/uploads/CuentoToby2mo.pdf
https://www.afanion.org/wp-content/uploads/El-hada-de-las-estrellas.pdf
https://www.afanion.org/wp-content/uploads/Lina-la-pequena-golondrina.pdf

Enlaces de interés: entidades locales gue pueden proveer de

recursos vy servicios especializados en niinos y adolescentes

oncoldgicos:

Todas estas organizaciones son externas a la Fundacion Josep Carreras.

ANDALUCIA

ANDEX (Sevilla)
ALES (Jaén)
ASPANOMA (Malaga)
AUPA (Granada)
ARGAR (Almeria)

ARAGON

ASPANOA

ASTURIAS

GALBAN

CASTILLA LA MANCHA

AFANION

CASTILLA LEON

PYFANO

CATALURNA

FUNDACIO D’'ONCOLOGIA

INFANTIL ENRIQUETA

VILLAVECCHIA

AFANOC

COMUNIDAD VALENCIANA

ASPANION

COMUNIDAD VALENCIANA

ASPANION

EXTREMADURA

AOEX

DANDO COLOR Y CALOR
(Badajoz)

GALICIA

ASANOG

BICOS DE PAPEL (Vigo)

ISLAS BALEARES

ASPANOB

ISLAS CANARIAS

PEQUENO VALIENTE

FUNDACION ALEJANDRO DA

SILVA

LA RIOJA

FARO

Fundacién
Q JOSEP
- CARRERAS

contra la leucemia

MADRID

AAA (asociacion de adolescentes

y Adultos Jovenes con Cancer)

ASION

FUNDACION CAICO

FUNDACION ALADINA

FUNDACION
UNOENTRECIENMIL

MURCIA

AFACMUR

NAVARRA

ADANO

PAIS VASCO

ASPANAFOA (Alava)

ASPANOVAS (Vizcaya)

ASPANOGI (Guipluzcoa)

29

Fundacion Josep Carreras contra la Leucemia © 2023 — LOS LINFOMAS EN NINOS


https://andexcancer.es/
https://www.asociacionales.com/
https://www.facebook.com/aspanoma/?locale=es_LA
https://asociacionaupa.com/
https://argar.info/
https://www.aspanoa.org/
https://www.asociaciongalban.org/
https://www.afanion.org/wp-content/uploads/Lina-la-pequena-golondrina.pdf
https://pyfano.es/
https://www.fevillavecchia.es/es/
https://www.fevillavecchia.es/es/
https://www.fevillavecchia.es/es/
https://afanoc.org/
https://aspanion.es/
https://aspanion.es/
https://aoex.es/
https://www.dandocolorycalor.org/
https://www.dandocolorycalor.org/
https://asanog.org/
https://www.facebook.com/AsocBicosdepapel/?ti=as
https://aspanob.com/
https://pequevaliente.com/
http://www.fundacionalejandrodasilva.org/
http://www.fundacionalejandrodasilva.org/
https://www.menoresconcancer.org/
http://www.aaacancer.org/quienes.html
http://www.aaacancer.org/quienes.html
https://www.asion.org/
http://www.fundacioncaico.org/
https://aladina.org/
https://unoentrecienmil.org/
https://unoentrecienmil.org/
https://afacmur.org/
https://www.adano.es/
https://www.aspanafoa.org/
https://aspanovas.org/wp-content/uploads/2021/07/mi-hijo-tiene-cancer.pdf
https://www.aspanogi.org/
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Te invitamos también a seguirnos a
través de nuestras redes sociales
principales (Facebook, Twitter e

Instagram) en las que, a menudo, En la Fundacién Josep Carreras
compartimos testimonios de contamos con personal médico
fsupe,ramc’)n e informaciones de especializado en hematologia pero,
Interes. en ningln caso, es un centro
médico en el que tratamos a
Si resides en Espafia, tambien pacientes o concertamos visitas, sino
puedes ponerte en contacto con que colaboramos con todos los
nosotros —enviandonos un  correo hospitales publicos de la red espafiola
electronico a que realizan trasplantes de médula
imparables@fcarreras.es para que te 6sea y a nivel internacional en el
ayudemos a ponerte en contacto con ambito del Registro de Donantes de
otras familias que han superado esta Médula Osea (REDMO).
enfermedad, te orientemos a
recursos y servicios disponibles o Por lo tanto, no podemos ofrecerte
resolvamos dudas no medicas. tratamiento y/o una segunda opinion

médica. Sin embargo, contamos
con un servicio de consultas al
doctor, a través del cual puedes
dejarnos por escrito tus dudas o

* De acuerdo con la Ley 34/2002 de Servicios de
la Sociedad de la Informacion y el Comercio
Electronico (LSSICE), la Fundacion Josep

Carreras contra la Leucemia informa que toda la preguntas que seran contestadas
informacioén médica disponible por un Doctor/Doctora inscrito en la
en www.fcarreras.org ha sido revisada vy Direccién Médica de la Fundacion,

acreditada por el Dr. Enric Carreras Pons -
. ' ue te contestarda en la mayor
Colegiado n° 9438, Barcelona, Doctor en q Y

Medicina y Cirugia, Especialista en Medicina brevedad posible. Habltualm'er)te,
Interna, Especialista en Hematologia y en 24 o 48 horas como maximo

Hemoterapia y Consultor senior de la Fundacién; recibirds respuesta a tu consulta.
y por la Dra. Rocio Parody Porras, Colegiada n°®

35205, Barcelona, Doctora en Medicina vy Para ello, debes dirigirte a nuestro
Cirugia, Especialista en Hematologia vy ’

Hemoterapia y adscrita a la Direccion médica del apartado de “Consultas al Doctor” en

Registro de Donantes de Médula Osea el siguiente link:
(REDMO) de la Fundacion).

https://www.fcarreras.org/consultas
aldoctor
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https://www.fcarreras.org/es
https://www.fcarreras.org/es/consultasaldoctor
https://www.fcarreras.org/es/consultasaldoctor
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Fundacion Josep Carreras contra la Leucemia
C/Muntaner, 383 2°
08021 Barcelona
93 414 55 66 — imparables@fcarreras.es
www.fcarreras.org
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