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inmunitario, la población con alteraciones con-
génitas o adquiridas de dicho sistema, los que re-
ciben tratamientos inmunodepresores crónicos y
los que reciben tratamiento crónico con fenitoí-
na presentan un riesgo mayor de desarrollar estos
tumores. Se ha aceptado claramente el papel del
virus de Epstein-Barr (VEB) en la patogenia del
linfoma de Burkitt. El VEB tiene la capacidad
de infectar y producir una proliferación de los
linfocitos B. Se cree que durante esta prolifera-
ción los linfocitos B presentarían un riesgo ma-
yor de desarrollar alteraciones genéticas que les
conducirían a la transformación tumoral. En la
tabla 1 se describen algunas enfermedades y si-
tuaciones relacionadas con los LNH2,3.

Histología y clasificación
En la infancia, el 90% de los LNH son de alto
grado y son 3 los principales grupos:

1. Linfoma de células pequeñas no hendidas. Cons-
tituye aproximadamente el 30% de los LNH.
Puede subdividirse en linfomas de Burkitt y
Burkitt-like según el grado de pleomorfismo ce-
lular. El fenotipo de estos linfomas es de linfoci-
to B maduro. En la variedad tipo Burkitt apare-
ce el patrón de “cielo estrellado”. Cuando la mé-
dula ósea está invadida en más de un 25%, estos
linfomas se clasifican como leucemias linfoblás-
ticas agudas tipo L3 de la FAB (French-Ameri-
can-British), también llamadas leucemias B ma-
duras. Las translocaciones cromosómicas carac-
terísticas de los linfomas de Burkitt afectan al
protooncogén c-myc, localizado en el cromoso-
ma 8 (8q24). La más frecuente es la t(8:14), que
aparece en el 80% de los casos. El 20% restante
corresponde a la t(8:22) y la t(2:8).
2. Linfoma linfoblástico. Comprende el 40% de
los LNH. El 95% de este subtipo deriva de lin-
focitos T inmaduros. Desde el punto de vista
morfológico, las células del linfoma linfoblásti-
co son indistinguibles de los linfoblastos de las

Los linfomas son neoplasias que se forman a
partir de las estructuras linfáticas. La falta de
expresividad leucémica, al menos en su fase
inicial, los individualiza frente a las formas
agudas de leucemia. Los linfomas representan
el 12% de todos los tumores pediátricos y
constituyen el tercer grupo más frecuente por
detrás de las leucemias y de los tumores del sis-
tema nervioso central (SNC). El 60% de los
linfomas lo constituyen el grupo de los linfo-
mas no hodgkinianos (LNH), y el resto, los
linfomas de Hodgkin.

Linfomas no
hodgkinianos
Los LNH se caracterizan por la proliferación
neoplásica de linfocitos en diversos grados de
maduración. Se presentan en la población pe-
diátrica más frecuentemente que los linfomas
de Hodgkin.

Epidemiología
A diferencia de los linfomas de Hodgkin, la
incidencia de los LNH aumenta con la edad y
es raro en menores de 5 años. Las característi-
cas clínicas e histológicas de los linfomas difie-
ren significativamente entre los niños y los
adultos. Los linfomas aparecen en todas las ra-
zas y países del mundo, aunque su frecuencia
varía dependiendo de las zonas del globo. Por
ejemplo, en zonas como África ecuatorial, los
linfomas de Burkitt abarcan el 50% de todos
los tumores pediátricos. Existe un predominio
de LNH en los varones con una relación ni-
ño:niña de 3:11.

Etiología
Los LNH son los tumores más frecuentes que
presentan los pacientes pediátricos inmunodefi-
cientes. Al ser ésta una enfermedad del sistema
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leucemias linfoblásticas agudas, y cuando existe
invasión de más del 25% de la médula ósea, se
clasifican como leucemia linfoblástica aguda4.
3. Linfoma de células grandes. Este grupo hete-
rogéneo de tumores constituye el 20% de los
LNH pediátricos. Fenotípicamente pueden ser
de estirpe T, B o indiferenciados en la misma
proporción. La mayoría de los linfomas de cé-
lulas grandes con fenotipo T o indiferenciado
se denominan linfomas anaplásicos de células
grandes. Este subtipo expresa característica-
mente el CD30 (Ki-1) y afecta con frecuencia
a los adolescentes. La translocación t(2:5) es tí-
pica de estos linfomas.

Clínica
Los LNH pueden aparecer en cualquier zona
del organismo en el que exista tejido linfoide y,
por tanto, las manifestaciones clínicas son muy
diversas. A continuación repasaremos la forma
de presentación más frecuente de los LNH tí-
picos de la edad pediátrica:

– Linfoma de células pequeñas no hendidas. La
presentación clínica de esta variante de LNH
varía según el origen demográfico de los pa-
cientes: endémico o esporádico. Los afectados
de linfoma de Burkitt en África presentan la
localización en la cabeza y el cuello, incluyendo
la mandíbula, la órbita y la región paraespinal.
La presentación típica en los países endémicos
es la de un niño con una tumoración indolora
en la mandíbula. Sin embargo, hasta un 80%
de estos linfomas en los pacientes europeos y
estadounidenses se presentan con localización
abdominal, que se manifiesta en forma de do-
lor abdominal, náuseas y vómitos, obstrucción
intestinal, invaginación, etc. (tabla 2). Muchas
veces, estos síntomas se confunden con los de
la apendicitis aguda. La afectación del SNC y
de la médula ósea es frecuente en niños con
linfomas de células pequeñas no hendidas.
– Linfoma linfoblástico. Este subtipo de linfoma
se manifiesta típicamente como una masa me-
diastínica o intratorácica. Los síntomas al diag-
nóstico incluyen desde dificultad respiratoria
por compromiso de la vía aérea hasta signos y
síntomas relacionados con el síndrome de la ve-
na cava superior, que se producen por compre-
sión de esta estructura vascular por la masa tu-
moral. El linfoma linfoblástico también se pue-
de presentar como masas indoloras en la cabeza
y/o cuello. La localización abdominal es rara.
La afectación del SNC y de la médula ósea es
menos frecuente que en el grupo anterior.
– Linfoma de células grandes. Estos linfomas se
pueden originar en casi cualquier localización
anatómica. Los linfomas B de células grandes
tienen predilección por el abdomen y el me-
diastino, y raramente afectan el SNC y la mé-
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Lectura rápida
dula ósea. Los linfomas anaplásicos de células
grandes también afectan al mediastino y pue-
den localizarse en la piel (fig. 1), ganglios linfá-
ticos, huesos y testículos.

Diagnóstico
El diagnóstico de los LNH es histológico. Es
estrictamente necesario obtener material por
medio de biopsia para su examen. La biopsia
se realizará en un ganglio afectado que sea fá-
cilmente abordable por el cirujano, pero en al-
gunas circunstancias deberá procederse a reali-
zar laparotomía o toracotomía si éstas son las
únicas formas de conseguir una muestra ade-

Los linfomas son
neoplasias que se forman
a partir de las estructuras
linfáticas. Representan el
12% de todos los tumores
pediátricos. De ellos, el
60% son linfomas no
hodgkinianos.

Linfomas no

hodgkinianos (LNH)

Epidemiología

A diferencia de los
linfomas de Hodgkin (LH),
que tienen una
distribución bimodal con
un primer pico de
incidencia a los 20 años y
otro a los 50 años, la
incidencia de los LNH
aumenta con la edad, y
son raros por debajo de
los 5 años.

Etiología

La participación de
distintos agentes
infecciosos en la
patogenia de los linfomas
sigue investigándose. Se
ha comprobado que el
virus de Epstein-Barr
tiene un papel importante
en la patogenia del
linfoma de Burkitt.

Tabla 1. Enfermedades asociadas con los linfomas

Inmunodeficiencias

Congénitas

Inmunodeficiencia combinada grave

Ataxia-telangiectasia

Síndrome de Wiskott-Aldrich

Agammaglobulinemia ligada al
cromosoma X

Déficit selectivo de inmunoglobulina A

Déficit selectivo de inmunoglobulina M

Inmunodeficiencia ligada al cromosoma X
con hiperinmunoglobulinemia M

Hipoplasia tímica

Adquiridas

Enfermedad del tejido conectivo

Sarcoidosis

Linfangiectasia intestinal

Linfadenopatía angioinmunoblástica

Virus de Ebstein-Barr

Linfoma de Burkitt endémico

Síndrome linfoproliferativo ligado al
cromosoma X

Linfoma difuso policlonal B

Exposición a radiaciones

Supervivientes de radiaciones atómicas

Irradiación tímica

Irradiación vertebral en pacientes con
espondilitis anquilopoyética

Fármacos

Inmunodepresores

Hidantoínas

Miscelánea

Síndrome de Bloom

Síndrome de Chediak-Higashi
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foma de Burkitt endémico puede ser de tan só-
lo 12 h. Dependiendo de la localización del tu-
mor, este crecimiento rápido puede acarrear
importantes complicaciones (compresión de la
vía aérea, obstrucción y/o perforación intesti-
nal, compresión medular y paraplejía, etc.).

Tratamiento
Como ya hemos comentado anteriormente, en
la infancia el 90% de los LNH son de alto gra-
do. Paradójicamente, la mayor agresividad de
los LNH les confiere una mayor sensibilidad a
la quimioterapia, lo que se traduce en un mejor
pronóstico de los LNH en la infancia respecto
a los adultos.
La quimioterapia es la base fundamental del
tratamiento en todos los subtipos histológicos y
en todos los estadios de los LNH. Los niños
con enfermedad localizada (estadios I y II) pue-
den curarse, incluso con esquemas de quimiote-
rapia poco intensos y de escasa duración. La ra-
dioterapia y la cirugía no se contemplan como
opciones terapéuticas de primera línea. La ciru-
gía se utilizaría en los pacientes con estadio I, en
los que se haría resección completa del ganglio
linfático; en los países subdesarrollados donde la
quimioterapia no está disponible, una resección
total de un linfoma de Burkitt puede ser curati-
va, y por último, en complicaciones abdominales
secundarias a la masa tumoral como perforacio-
nes o invaginaciones. La radioterapia se utiliza
ocasionalmente en complicaciones agudas como
el síndrome de vena cava superior o la compre-
sión medular aguda. A continuación comentare-
mos brevemente el tratamiento de los LNH
más frecuentes en pediatría6,7.

Linfoma de células pequeñas no hendidas. Los re-
sultados que se obtienen en la enfermedad loca-
lizada son excelentes, alrededor del 95% de cu-
raciones, por lo que la tendencia actual es a
disminuir la intensidad y duración de la quimio-

cuada. Los estudios de laboratorio iniciales de-
ben incluir hemograma completo, electrólitos,
lactatodeshidrogenasa, ácido úrico y serología
del virus de la inmunodeficiencia humana. Se
deben extraer muestras de líquido cefalorraquí-
deo y médula ósea para la estadificación de la
enfermedad. Se recomienda realizar aspirado y
biopsia de médula ósea de ambas crestas ilía-
cas. Los estudios de imagen que se recomien-
dan para el diagnóstico son: tomografías com-
putarizadas de la región cervical, torácica, ab-
dominal y pélvica (en niños pequeños la
ecografía puede ser también útil por tener me-
nos componente de grasa peritoneal). La gam-
magrafía con galio realiza un rastreo corporal
total y es especialmente útil en los linfomas de
células pequeñas no hendidas. En la actuali-
dad, la tomografía de emisión de positrones5 se
utiliza cada vez más en el seguimiento de los
LNH por su capacidad de distinguir entre la
presencia de tumor activo frente a fibrosis-ne-
crosis. La clasificación del grado de extensión
de los LNH se muestra en la tabla 3.
El diagnóstico rápido y posterior tratamiento
en los LNH es más importante que en otros
tumores pediátricos puesto que estas neoplasias
son de crecimiento rápido. Por ejemplo, el
tiempo de duplicación de las células de un lin-

Histología y clasificación

El 90% de los LNH son de
alto grado.
Paradójicamente, esta
condición aporta un mejor
pronóstico a esta
población, puesto que
estos linfomas son más
sensibles a la
quimioterapia.

Clínica

Las manifestaciones
clínicas de los LNH
dependen de su
localización. El linfoma de
Burkitt endémico se
localiza
característicamente en la
mandíbula, mientras que
en Europa y Norteamérica
se localiza con frecuencia
en el abdomen.

Lectura rápida

Tabla 2. Diferencias entre el linfoma de Burkitt endémico y esporádico

Forma endémica Forma esporádica

Incidencia anual (< 16 años) 10/100.000 0,2/100.000

Frecuencia Determinada climatológicamente No determinada climatológicamente 

Asociación con VEBa 95% 15%

Puntos de rotura 75% por encima del oncogén Más frecuentes en el propio
del cromosoma 8b c-myc oncogén c-myc

Localización del tumor Mandíbula, órbita, paraespinal, Abdomen, médula ósea
SNC

Secreción de IgM No Sí

SNC: sistema nervioso central; Ig: inmunoglobulina.
aPresencia de virus de Epstein-Barr en el genoma de las células tumorales; bincluye sólo a las translocaciones t(8;14)

Figura 1. Paciente con linfoma anaplásico de
células grandes con afectación cutánea.



terapia. En Europa, los LNH localizados se han
tratado según los protocolos del grupo BFM
(Berlín-Frankfurt-Munich). También se han
utilizado los esquemas de tratamiento de la So-
ciedad Francesa de Pediatría. Los pacientes con
enfermedad avanzada pueden dividirse en
2 subgrupos: a) niños con enfermedad disemi-
nada abdominal (estadio III), que con trata-
miento adecuado pueden alcanzar unas cifras de
supervivencia similares a las obtenidas en la en-
fermedad localizada, y b) niños con afectación del
SNC y/o de la médula ósea, que siguen tenien-
do un pronóstico mucho más desfavorable8,9.

Linfoma linfoblástico. La utilización de protoco-
los con poliquimioterapia intensiva y secuencial
es la base en el tratamiento de estos linfomas.
Los fármacos más eficaces son la vincristina, ci-
clofosfamida, antraciclínicos, corticoides,
epipofilotoxinas y el tratamiento intratecal.
Actualmente, el pronóstico de la enfermedad
localizada es excelente, incluso con protocolos
no muy intensivos y de escasa duración4.

Linfoma de células grandes. La gran heteroge-
neidad biológica de estos linfomas hace que
deban tratarse según su fenotipo. Los tumores
de origen B y Ki-1 positivo responden de for-
ma favorable a quimioterapias intensivas y cor-
tas, similares a las utilizadas en el linfoma de
Burkitt. Los tumores de origen T requieren
tratamientos más intensivos y prolongados10.

Otros tratamientos. Existe todavía poca expe-
riencia sobre el papel del trasplante de proge-
nitores hematopoyéticos en los LNH. Los pri-
meros datos son favorables, sobre todo en pa-
cientes con recaídas. Los trasplantes autólogos
junto con la quimioterapia intensiva han sido
eficaces en niños con linfoma de Burkitt en re-
caída y en linfomas de células grandes11,12. Los
trasplantes alogénicos deben plantearse en pa-
cientes con linfomas linfoblásticos en recaída y
en linfomas de Burkitt con afectación de la
médula ósea. La utilidad del rituximab (anti-
CD20) en el tratamiento de los linfomas B en
pacientes pediátricos está siendo estudiada al
haberse demostrado su eficacia en adultos.

Pronóstico
El pronóstico de los LNH en la edad pediátri-
ca ha mejorado notablemente en las últimas
2 décadas gracias a la aparición de la quimiote-
rapia combinada. En la actualidad, más del
70% de los niños diagnosticados de LNH pue-
den curarse. Los pacientes con enfermedad lo-
calizada consiguen tasas de curación del 85-
95%. El pronóstico es peor en los pacientes con
recaídas, especialmente en aquellos que han reci-
bido previamente poliquimioterapia intensiva2.
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Enfermedad de Hodgkin
La primera descripción de esta enfermedad
que afectaba a los órganos linfáticos la realizó
Hodgkin en 1832. Posteriormente, Sternberg
en 1898 y Reed en 1902 fueron los primeros
en hacer una descripción anatomopatológica
de la enfermedad.

Epidemiología
La enfermedad de Hodgkin presenta una distri-
bución bimodal con un primer pico de inciden-
cia a los 20 años y un segundo pico a los 50 años.
El primer pico se adelanta a la adolescencia en
los países subdesarrollados. Es más frecuente en
varones (sobre todo en la edad pediátrica) y rara-
mente se diagnostica en menores de 5 años. Se
presenta con mayor frecuencia en familias nu-
merosas y con bajo nivel socioeconómico1.

Diagnóstico

El diagnóstico de los
linfomas es histológico. Es
necesario obtener tejido
afectado para su examen
y posterior diagnóstico.

Tratamiento

La quimioterapia es la
base fundamental del
tratamiento de los LNH.
Los pacientes con
enfermedad localizada se
benefician de
tratamientos poco
intensivos y de corta
duración, con los que se
consiguen tasas de
curación de hasta el 95%.

Lectura rápida

Tabla 3. Estadificación de los linfomas
no hodgkinianos

Estadio Descripción

I Tumor simple (extranodal) o una
única área anatómica (nodal)
con la exclusión del mediastino
o del abdomen

II Tumor simple (extranodal) con
afectación ganglionar regional

En el mismo lado del diafragma:

a) Dos o más áreas nodales

b) Dos tumores extranodales
simples con o sin afectación
ganglionar regional

Localización primaria
gastrointestinal (frecuentemente
ileocecal) que puede ser
completamente resecable,
con o sin afectación de los
ganglios mesentéricos

III En ambos lados del diafragma:

a) Dos tumores simples extranodales

b) Dos o más áreas nodales

Todos los tumores primarios
intratorácicos (mediastino, pleura, 
timo)

Toda enfermedad primaria
abdominal diseminada:
irresecable

Todo tumor primario epidural
o paraespinal

IV Cualquiera de los casos
anteriores con afectación de la
médula ósea y/o del sistema
nervioso central



Etiología
La infección por el VEB se ha asociado a la
enfermedad de Hodgkin tanto desde el punto
de vista epidemiológico como serológico. Las
concentraciones elevadas de anticuerpos frente
al VEB en pacientes con enfermedad de
Hodgkin han llevado a pensar que la activa-
ción de dicho virus puede preceder al desarro-
llo del linfoma de Hodgkin (LH). También se
ha observado genoma del VEB en las células
de Sternberg-Reed13. Se ha descrito una ma-
yor incidencia de LH en familiares de primer
grado, lo que ha hecho pensar en una asocia-
ción con antígenos del complejo principal de
histocompatibilidad. Como ocurre con los
LNH, esta enfermedad es más frecuente en
pacientes con alguna alteración del sistema in-
munitario (tabla 1). La enfermedad de Hodg-
kin es el resultado de múltiples procesos pato-
lógicos que incluyen infecciones virales y la ex-
posición a varios agentes sensibilizantes sobre
un huésped genéticamente predispuesto2,14.

Histopatología
Las células de Sternberg, los linfocitos, los his-
tiocitos y sus variantes que componen los LH
provienen de una única célula B que ha sufrido
una transformación maligna con una expansión
monoclonal posterior. La enfermedad de
Hodgkin es única entre los linfomas porque sus
células malignas comprenden sólo el 1% del to-
tal de la población tumoral. El resto del tumor
está compuesto por células inflamatorias (histio-
citos, plasmáticas, linfocitos, eosinófilos y neu-
trófilos) y fibrosis. La célula de Sternberg-Reed
es grande, con abundante citoplasma y núcleo
múltiple o multilobulado. El nucléolo es grande
y prominente. Las variantes de la célula de
Sternberg-Reed son la célula lacunar y la célula

de Hodgkin. La clasificación RYE define 4 tipos
histológicos que se describen en la tabla 415,16.

Clínica
La forma más frecuente de aparición de la en-
fermedad de Hodgkin es la afectación indolora
de una adenopatía cervical o supraclavicular.
Los ganglios afectados son de consistencia más
dura que los ganglios inflamatorios. Al menos 2
tercios de todos los pacientes se presentan con
afectación mediastínica (fig. 2) que puede pro-
ducir síntomas como tos no productiva o sínto-
mas de compromiso de la vía aérea. Las adeno-
patías axilares o inguinales como forma de co-
mienzo de la enfermedad de Hodgkin son
raras. Tan sólo un 3% de los pacientes tienen
una presentación clínica subdiafragmática14.
Los síntomas sistémicos (denominados síntomas
B) sólo aparecen en el 20-30% de los pacientes,
pero 3 de ellos se correlacionan con un peor pro-
nóstico: a) pérdida de peso mayor del 10% inex-
plicable desde 6 meses antes del diagnóstico; b)
fiebre de origen desconocido superior a 38 ºC, y
c) sudoración nocturna. El prurito generalizado
es común en los pacientes con enfermedad de
Hodgkin y se resuelve con el tratamiento.

Diagnóstico
La biopsia del ganglio linfático es el procedi-
miento de elección. En todo paciente con
sospecha de enfermedad de Hodgkin se debe
realizar una radiografía de tórax inicial (para
descartar afectación mediastínica) y posterior-
mente un tomografía computarizada torácica.
En la tabla 5 se describe el estudio completo
que se debe realizar al diagnóstico. El 30-40%
de los pacientes tienen afectación esplénica.
El tamaño del bazo no se relaciona con la
gravedad de la enfermedad3.
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Linfoma de Hodgkin (LH)

Histopatología

Las células de Sternberg-
Reed, los linfocitos,
los histiocitos y sus
variantes que componen
los LH provienen de una
única célula B que ha
sufrido una transformación
maligna con una
expansión monoclonal
posterior.

Clínica

La forma de presentación
clínica más frecuente en
un paciente con LH es el
aumento de tamaño de
una adenopatía de forma
indolora, que normalmente
se localiza en la región
cervical o supraclavicular.

Lectura rápida

Tabla 4. Tipos histológicos del linfoma de Hodgkin (clasificación RYE)

% Histología Morfología Fibrosis Epidemiología Características

Predominio 15% Arquitectura del ganglio Linfocitos de No Más frecuente en Más frecuente enfermedad 
linfocítico destruida apariencia varones jóvenes localizada

benigna

Esclerosis 40% Ganglio con cápsula Células 70% adolescentes Aparece en ganglios cervicales
nodular engrosada. Nódulos lacunares inferiores, supraclaviculares

celulares rodeados de densas y mediastínicos
fibras de colágeno 

Celularidad 30% Células Sternberg-Reed y Linfocitos, Sí Menores de 10 años Enfermedad avanzada con
mixta variantes numerosas plasmáticas, afectación extraganglionar

(10-15/campo). Afectación eosinófilos,
difusa del ganglio histiocitos

Depleción 10% Pocos linfocitos Difusa. Raro en niños Enfermedad avanzada con
linfocitaria Necrosis Frecuente en VIH afectación ósea y de la

médula ósea

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
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Múltiples enfermedades autoinmunitarias se
asocian a la enfermedad de Hodgkin, entre
ellas, el síndrome nefrótico, la anemia hemolí-
tica autoinmunitaria, la neutropenia autoinmu-
nitaria y la púrpura trombocitopénica autoin-
munitaria (hasta en el 2% de los casos).
El diagnóstico diferencial debe incluir: a) ade-
nopatías indoloras inflamatorias (toxoplasmo-
sis, micobacterias, etc.); b) LNH (las adenopa-
tías crecen con mayor velocidad); c) mononu-
cleosis infecciosa; d) metástasis, y d) otros
tumores primarios (carcinoma nasofaríngeo,
sarcomas de partes blandas, etc.)14,17.

Estadificación
La enfermedad de Hodgkin se extiende ini-
cialmente por los ganglios linfáticos en conti-
nuidad hasta que muy tardíamente lo hace a
distancia. En 1971, Ann Arbor elaboró un sis-
tema de estadificación atendiendo a esta pre-
misa (tabla 6)2,17.

Tratamiento
En 1940, con motivo de la Segunda Guerra
Mundial, se descubrieron los efectos linfocitolí-
ticos de las mostazas nitrogenadas. En 1964 se
comenzó a utilizar el tratamiento con MOPP
(mostaza nitrogenada: mecloretamina, vincris-
tina, procarbacina y prednisona). La quimiote-
rapia MOPP fue el primer tratamiento efectivo
para el LH. En 1970, debido a los importantes
efectos secundarios, como la esterilidad y la
aparición de segundas neoplasias (sobre todo
leucemias mieloblásticas agudas), se comenzó a
utilizar el ABVD (adriamicina, bleomicina,
vinblastina y dacarbacina) y otros esquemas de
tratamiento en los adultos, los cuales disminu-
yeron los efectos secundarios de los empleados
hasta entonces. El uso del ABVD no se ha ge-
neralizado en niños dada su toxicidad cardio-
pulmonar. En 1980 se modificaron los trata-
mientos para satisfacer las necesidades de los
pacientes pediátricos. En 1990 se abandonó la

Figura 2. Paciente con linfoma de Hodgkin
y afectación mediastínica.

Tabla 5. Evaluación completa al diagnóstico
en pacientes con enfermedad de Hodgkin

Exploración física con medida
de los ganglios linfáticos

Hematimetría, velocidad de sedimentación
globular, pruebas de función renal
y hepática, fosfatasa alcalina

Biopsia del ganglio linfático afectado

Radiografía de tórax 

Tomografía computarizada cervical
y torácica

Tomografía computarizada o resonancia
magnética nuclear de abdomen y pelvis

Gammagrafía con galio

Biopsia de médula ósea

Gammagrafía ósea (sólo si hay dolor óseo
y fosfatasa alcalina elevada)

Linfangiografíaa

Estadificación quirúrgicab

aSólo recomendada en centros con personal experto para
los pacientes con afectación infradiafragmática dudosa;
bsólo en casos seleccionados.

Tabla 6. Clasificación de Ann Arbor para la estadificación de la enfermedad de Hodgkin

Estadio Descripción

I Afectación de una única cadena ganglionar –cervical, axilar, inguinal, mediastino,
etc.– (I) o de un órgano o localización extralinfática aislada –bazo, timo, anillo de
Waldeyer, etc.– (IE)

II Afectación de 2 o más cadenas ganglionares o estructuras linfoides del mismo lado
del diafragma (II), afectación localizada extralinfática y una o más áreas nodales
en el mismo lado del diafragma (IIE)

III Afectación de áreas nodales en ambos lados del diafragma (III), que se puede
acompañar de afectación esplénica (IIIS) o de afectación de un órgano
o localización extralinfática (IIIE)

IV Afectación difusa o diseminada de uno o más órganos o tejidos extralinfáticos
con o sin afectación ganglionar asociada

Se añade la letra A o B en función de la ausencia o presencia de los síntomas B (véase apartado “Clínica”).

Diagnóstico

El diagnóstico del LH se
realiza mediante el
estudio histológico del
tejido afectado,
normalmente mediante la
biopsia del ganglio
afectado. Es importante
descartar la afectación
mediastínica al realizar el
diagnóstico con una
radiografía de tórax.

Tratamiento

El tratamiento más
utilizado en pacientes
pediátricos es el
combinado (quimioterapia
más radioterapia). Todo
tratamiento debe
adaptarse a la extensión
de la enfermedad.
En los próximos años
comenzarán a utilizarse
nuevos tratamientos como
las inmunotoxinas
antirreceptor de la
interleucina 2 o del Ki-1, o
la inmunoterapia con
clones de linfocitos T
antivirus de Epstein-Barr.

Lectura rápida



estadificación quirúrgica y se inició el trata-
miento adaptado al riesgo del paciente.
El tratamiento de un niño con LH debe ir en-
caminado a conseguir los mejores resultados te-
rapéuticos con las menores secuelas posibles18.
Actualmente la radioterapia exclusiva no se uti-
liza en niños. El tratamiento combinado19 (ra-
dioterapia más quimioterapia) es el más utiliza-
do en pacientes pediátricos con enfermedad de
Hodgkin. Estos tratamientos se adaptan al ries-
go del paciente; así, en la enfermedad localizada,
sin síntomas B y sin masa tumoral grande, la
tendencia es la de disminuir las dosis y frecuen-
cia de la quimio y radioterapia20. En las presen-
taciones clínicas más desfavorables se administra
quimio y radioterapia a dosis más altas15,16,21.
La mayoría de las recaídas en la enfermedad de
Hodgkin se presentan en los primeros 3 años
posteriores al diagnóstico. La recaída en el pri-
mer año responde peor al tratamiento conven-
cional. Para estos pacientes de alto riesgo, exis-
te la opción de la quimioterapia a altas dosis
seguida de un autotrasplante de progenitores
hematopoyéticos22,23.
Nuevas terapias actualmente en desarrollo son:
a) las inmunotoxinas, que actúan en los antíge-
nos que expresan las células Sternberg-Reed
como el CD25 (receptor de la interleucina 2) y
el CD30 (antígeno Ki-1), y b) la inmunotera-
pia con clones de linfocitos T citotóxicos espe-
cíficos anti-VEB14.
Entre los efectos secundarios a medio-largo
plazo del tratamiento cabe destacar las altera-
ciones en el crecimiento, las secuelas pulmona-
res (fibrosis pulmonar por bleomicina), las se-
cuelas cardiovasculares secundarias al uso de
antraciclinas y las secuelas endocrinas (hipoti-
roidismo posradiación, esterilidad, etc.). El
efecto adverso a largo plazo más temido por
todos los especialistas sigue siendo la aparición
de segundos tumores. Los más frecuentes son
los síndromes mielodisplásicos y las leucemias
mieloblásticas agudas. Para finalizar, conviene
subrayar que la mayor complicación del trata-
miento de la enfermedad de Hodgkin es la
propia recaída de la enfermedad14.
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