[EUMMARY

Lymphomas are the thirds
most common group of cancers
in children and adolescents
in the United States. Non-
Hodgkin lymphomas represent
approximately 60 percent of
these diagnoses. Non-Hodgkin
lymphomas are categorized
as low, intermediate, or high
grade on the basis of their
clinical aggressiveness. Low and
intermediated grade tumors
predominate in adults, whereas
more than 90 percent of children
with non-Hodgkin’s lymphomas
have high-grade tumors. This
article describes an unusual
case of adolescent with systolic
murmur, respiratory symptoms
and extrinsic aortic compression
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I INTRODUCCION

El mediastino es el espacio ubica-
do en la porcién central del torax,
entre ambas cavidades pleurales;
incluyen los 6rganos que contiene
a excepcion de los pulmones. Se
divide en compartimientos para su
estudio: anterior, medio y posterior.
Las estructuras contenidas en estos

compartimientos pueden dar ori-
gen a tumores, masas inflamato-
rias, padecimientos congenitos o
degenerativos 0 metastasicos.?4°
En nifios y adolescentes, los
tumores malignos son la causa
de masas mediastinales en un 40-
70% de casos. Las masas ubicadas
en el mediastino producen una
amplia variedad de sintomas que
suelen integrarse en el sindrome
de la vena cava superior, el
sindrome mediastinal y mas rara
vez, en sindrome de compresion
radicular.>124

WEASO CLINICO

Paciente masculino 13 afios
vecino de Sabalito, Coto Brus,
sin antecedentes patoldgicos de

* Médico General, Area de Salud de Coto Brus.



importancia. Consulta al servicio
de emergencias HSV con cuadro
de 1 mes de evolucion de tos,
sensacion  febril ocasional vy
disnea, el cual fue tratado en
varias ocasiones en el EBAIS
de su localidad como IVRS. Al
ingreso el paciente refiere en la
historia clinica tos productiva sin
hemoptisis, disnea de esfuerzos
leves y fiebre intermitente (pa-
ciente refiere cada 3 dias presenta
un episodio febril) ademas pér-
dida de peso no cuantificado,
negd otros sintomas. Al examen
fisico se describe un paciente
conciente, orientado, aciandtico,
disneico, ORL normal. Cuello sin
ingurgitacion yugular a 45°, sin
masas 0 adenopatias, tiroides no
palpable. Tdrax con leves tirajes
costales, campos pulmonares con
crépitos basales bilaterales, con
matidez a la percusion en pulmon
izquierdo, murmullo vesicular
aumentado en pulmon derecho.
Ruidos cardiacos ritmicos con
soplo mesosistolico grado 11/
IV multifocal con predominio en
foco adrtico, irradia a cardtida,
sin otros ruidos agregados. Ab-
domen normal, area inguinal
sin adenopatias, testiculos sin
masas, extremidades normales,
el resto examen fisico fue nor-
mal. La radiografia de tdrax
inicial mostraba ensanchamiento
mediastinal, probable cardiome-
galia, desviacion derecha de la
traquea y BN izquierda. Se interno
en medicina hombres para estu-
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dios y tratamiento por BN. Ese
dia se le coordina ecocardiograma
y valoracion por cardidlogo
con el diagndstico sugestivo de
cardiopatia valvular. El cardidlo-
go le realiza un ecocardiograma el
cual revelaun derrame pericardico,
el cual es drenado (250 cc de
Sangre); ademas se encuentra una
masa en mediastino que comprime
la aorta ascendente lo que produce
un flujo con turbulencia. Estuvo
3 dias en UCI y después de ser
estabilizado se envia a valoracion
por hematologo. EIl diagnostico

hematologico fue Linfoma no
Hodgkin.

ION Y
ON DE LA
TURA

Las masas 0 procesos expansivos
del mediastino son las masas
tordcicas mas frecuentes en el
nifio y pueden presentarse en los
distintos compartimientos  del
mediastino. Pueden tener varios
origenes: congénito, inflamatorio
0 traumatico. Dentro de los mas
frecuentes, se incluyen, linfomas,
timomas, hiperplasia timica, tera-
tomas, tumores neurogénicos,
quiste broncogeénico, los cuales
constituyen cerca del 80% de
las masas mediastinales en los
nifios.*>!*, Una amplia variedad
de estas lesiones son poco sinto-
maticas o asintomaticas, a veces
son hallazgos incidentales en
un estudio radiolégico de torax.

Otras producen sintomas por
compresion o infiltracion de es-
tructuras adyacentes como la via
aerea, corazon y grandes vasos.
En la literatura se reportan casos
de compresion del tronco de la
arteria pulmonar o sus ramas, del
ventriculo derecho, de las vias
respiratorias y muy comudnmente
de la vena cava superior. En este
caso la compresion extrinseca
afecta a la porcién ascendente
de la aorta provocando sintomas
similares a los reportados por otros
autores,16910111214 ] 3 radiografia
de tdérax es el primer estudio
diagnostico en estos casos. Permite
identificar y localizar la masa en
alguno de los comportamientos
mediastinicos. Otros hallazgos
que se pueden detectar son las
calcificaciones, asi como adeno-
patias concomitantes.*ts.  (Ver
figuras 1y 2).

El siguiente estudio por realizar
comprende la TAC, y constituye el
método de diagndstico de eleccion
pues confirma el diagndstico,
evalla la localizacion, estructura
(presencia de calcificaciones,
areas hipodensas por hemorragia
0 cambios quisticos), extension
y compromiso de estructuras
vecinas. La Resonancia Magnética
es una opcion diagnostica y los
resultados que se obtienen son
similares a los de la TAC, incluso
es superior en el estudio de masas
mediastinales posteriores.t>15,
La US doppler-color ofrece su
mayor utilidad cuando la masa
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FIGURA 1. Radiografia de torax al ingreso
en el Servicio de Emergencias

FIGURA 2. Radiografia de Torax 4 meses
después del tratamiento

estan en contacto con la pared
toracica o se pueden examinar a
través del hueco supraesternal.
Permite determinar la estructura
de la lesion (sélida o quistica)
y evaluar la vascularizacion. El
ecocardiograma permite evaluar
el compromiso de estructuras
cardiacas asi como la presencia
de derrame pericardico. °1016
En el caso expuesto, el paciente
corresponde un adolescente de 13
afios cuyos sintomas son carac-
teristicos asociado a signos de
compresion extrinseca. Se reporta
en la literatura compresion de la
arteria pulmonar, del tracto de
salida del ventriculo derecho asi
como de la vena cava superior, sin
embargo no se reporta compresion
adrtica aislada como ocurrié en
este paciente.>5. El linfoma no
Hodgkin constituye el 60% de
todos los linfomas en nifios y el
7% de las neoplasias en nifios y

jovenes menores de 20 afios. Son
mas frecuentes en la segunda
década de la vida y raro en nifios
menores de 3 afios. El linfoma
no Hodgkin es la cuarta causa
de malignidad entre jovenes de
Estados Unidos y la quinta en el
Reino Unido, constituyen cerca
del 8% de canceres entre jovenes
de 15-19 afios en ambos paises.®" 2,
La incidencia de LNH varia con
la edad, aumenta progresivamen-
te desde el nacimiento hasta los
80 afos. Entre los adolescentes,
los hombres son mas afectados
que las mujeres y los blancos
no hispanicos tienen la mayor
incidencia de nuevos diagndsti-
cos. La mortalidad en el grupo de
15-19 afios en Estados Unidos de
1975 a 1999 fue de 41 muertes
por millon por afio, 160% mas
alto que en el grupo de 10-14
afios.2”13, Los subtipos de linfo-
mas no Hodgkin incluyen linfoma

difuso de células B grandes
(incluye el linfoma mediastinal
primario de células B), linfoma
linfoblastico, linfoma de Burkitt
y linfoma anaplasico de células
grandes. Existen diferencias en
epidemiologia, histopatologia,
tratamiento y prondstico entre los
distintos subtipos. Los linfomas
que aparecen en la adolescencia
son interesantes debido a que
muestran caracteristicas similares
a los linfomas tanto de nifilos como
de adultos.>"®

El linfoma difuso de células B
grandes es el subtipo mas comun
de LNH en la adolescencia cons-
tituye cerca del 40% de los nuevos
diagnosticos. El linfoma primario
mediastinal de células B es un
subtipo distinto del linfoma difuso
de células B grandes, reconocido
por la OMS, de curso mas agre-
sivo. Esta variedad de linfoma
aparece casi exclusivamente en



adolescentes y adultos jovenes.”®
El linfoma linfoblastico constitu-
ye el 30% de los LNH que se
diagnostican en nifios, adoles-
centes y adultos jovenes. EI 90%
se origina de células T inmaduras
y el restante de precursoras de cé-
lulas B. El linfoma linfoblastico
se presenta usualmente como una
masa mediastinica, asociado a
disnea, dolor toracico, disfagia,
sindrome de vena cava superior,
en 80% de los casos presenta ade-
nopatias axilares y cervicales al
momento del diagnostico. Desde
el punto de vista bioldgico los
LNH tienen gran similitud con las
leucemias linfoblasticas agudas,
por ello el tratamiento se realiza
con esquemas de quimioterapia
similares a los empleados en las
leucemias.>"6, El linfoma de
Burkitt es el subtipo mas comun
de LNH en edades de 5 a 14 afios
y es muy raro en adultos (<5% de
todos los linfomas). El linfoma
anaplasico de células grandes es
considerado el menos comdn de
los 4 subtipos de LNH, se
caracteriza por la proliferacion
de grandes células pleomorficas
con fenotipo T o nulo, expresan
el antigeno CD30 y muestra la
tendencia a invadir los nodulos
linfaticos.*4’. Clinicamente, los
LNH pueden presentarse a nivel
de ganglios periféricos o profun-
dos, a nivel de cualquier zona de
tejido linfoide como el anillo de
Waldeyer, placas de Peyer, gan-
glios del mediastino o como tu-
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mores extraganglionares en hueso,
piel, entre otro, acompafados o
no de sintomas dependientes de
la localizacion del tumor. Puede
haber presencia de sintomas sis-
témicos como fiebre, sudores noc-
turnos, pérdida de peso, los cuales
son frecuentes al inicio de la
enfermedad. Los LNH a diferen-
cia de la enfermedad de Hodgkin
muestran un patron de progresion
multicéntrico ganglionar por su
diseminacion linfatica y sangui-
nea y tiende a infiltrar precoz-
mente la médula 6sea y el sistema
nervioso central 25712

" ©ONCLUSIONES

Un punto crucial para el desarro-
llo de estrategias eficaces de tra-
tamiento es el reconocimiento
de que los diferentes subtipos de
LNH requieren de distintas
modalidades de manejo. Actual-
mente estdn en investigacion
nuevos agentes quimioterapeutas
que puedan mejorar la sobrevida
de estos pacientes.?’8

Se conoce que los nifios y
adolescentes con LNH tienen
una sobrevida de 80% a los 5
afios, siendo el factor prondstico
mas importante el estadio de
la enfermedad al momento del
diagnostico. Por esto es necesario
realizar el diagnéstico oportuno
debido a que puede influir en
la respuesta del paciente al
tratamiento.'®1¢

[iESUMEN

Linfoma es el tercer grupo mas
comun de cancer en nifos Yy
adolescentes en Estados Unidos.
Linfoma no Hodgkin representa
aproximadamente el 60 porciento
de estos diagnosticos. El linfoma
no Hodgkin esta categorizado
como de grado bajo, intermedio,
0 alto con base en su agresividad
clinica. El tumor de bajo grado e
intermedio predomina en adultos,
sin embargo méas de 90% de los
nifios con linfoma no Hodgkin
tienen un tumor de alto grado.
En este articulo se describe un
caso inusual de un adolescente
con soplo sistdlico, sintomas res-
piratorios y compresion aortica
extrinseca causada por un linfo-
ma no Hodgkin mediastinal.

Palabras clave: linfoma no
Hodgkin, soplo, mediastino, masa.
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