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Objetivo

Investigar la incidencia y caracteristicas de los procesos
linfoproliferativos del anillo de Waldeyer en pacientes pe-
diatricos.

Material y métodos

Se recogieron retrospectivamente 20 pacientes menores
de 14 afos intervenidos en nuestro servicio de adenoidec-
tomia y/o amigdalectomia entre el 1 de enero de 1996 y el
30 de noviembre de 2000. La indicacién en nifios no in-
munodeprimidos fue la aparicion de una hiperplasia uni-
lateral reciente y progresiva de amigdala y en el caso de
inmunodeprimidos fue principalmente el crecimiento
adeno y/o amigdalar, aunque también se intervinieron
para erradicar infeccion focal por el virus de Epstein-Barr
y por amigdalitis de repeticion.

Resultados

La media de edad fue de 4,6 + 2,3 aiios (limites, 16,9 me-
ses-13,9 afios). Del total de los pacientes de nuestra serie,
16 fueron varones (80,0 %). El diagndstico anatomopatold-
gico de los 9 pacientes con hiperplasia unilateral de amig-
dala fue hiperplasia folicular linfoide. Por otro lado, en
5 de los 11 sujetos con inmunodeficiencias (45,5 %) se evi-
denci6 algin tipo de proceso linfoproliferativo.

Discusion y conclusiones

Los procesos linfoproliferativos del anillo de Waldeyer
son relativamente frecuentes en nifios inmunodeprimidos
intervenidos de adenoides y/o amigdalas. Aunque no se
diagnosticd ningiin caso en nuestra serie, consideramos
conveniente operar a sujetos pediatricos con hiperplasia
unilateral de amigdala, con independencia de su estado in-
munologico.
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LYMPHOPROLIFERATIVE DISORDERS
OF WALDEYER’S RING

Objective

To investigate the incidence and characteristics of lym-
phoproliferative disorders of Waldeyer’s ring in our pedi-
atric patients.

Material and methods

We retrospectively reviewed 20 children under 14 years
of age who underwent surgery in our department for ade-
noidectomy and/or tonsillectomy between 1 January
1996 and 30 November 2000. In non-immunocompro-
mised children, surgical indication was the recent devel-
opment of progressive unilateral tonsillar hyperplasia,
and in immunocompromised patients indication was
mainly the enlargement of adenoids and/or tonsils, al-
though eradication of local Ebstein-Barr virus infection
and recurrent acute tonsillitis were also indications.

Results

The mean age was 4.6x2.3 years (range: 16.9 months-
13.9 years). Sixteen patients (80.0 %) were male. In the
nine patients with unilateral hyperplasia, histopathologi-
cal diagnosis was diffuse lymphoid hyperplasia. Of the
11 immunocompromised patients, 5 (45.5 %) had some
type of lymphoproliferative disorder.

Discussion and conclusions

Lymphoproliferative disorders of Waldeyer’s ring are
relatively frequent in immunocompromised children who
have undergone surgery of the adenoids and/or tonsils.
Although no cases of unilateral hyperplasia of the tonsils
were diagnosed in our series, tonsillectomy is indicated
in patients with this diagnosis, independent of their im-
munological status.

Key words:
Lympboproliferative disease. Adenoidectomy. Tonsillec-
tomy. Liver transplant. Kidney transplant.
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TABLA 1. Lugares de presentacion de los linfomas
no hodgkinianos cervicofaciales

Localizacion Numero de casos Porcentaje
Amigdala palatina 162 38,8
Glandula salival 69 16,5
Cavidad oral 40 9,6
Adenoides 37 8,9
Tiroides 36 8,6
Nariz 33 7.9
Orbita 32 7.8
Laringe 8 1.9
Total 417 100,0
Modificada de Freeman et al®.
TABLA 2. Indicaciones quirdrgicas
en la serie (n = 20)
vty Nuamero .
Criterio Porcentaje
de pacientes
Hiperplasia unilateral de amigdala 9 54,3
Crecimiento amigdalar en trasplantado® 7 29,2

Amigdalitis de repeticion

en trasplantado** 2 8,3
Hiperplasia adenoidea en trasplantado* 1 4,1
Erradicacion de VEB en amigdalas

de trasplantado® 1 4,1

*Sujetos trasplantados de higado.
**Sujetos trasplantados de rinon.
VEB: virus de Epstein-Barr.

INTRODUCCION

Los linfomas son neoplasias malignas que se originan
en cualquier tejido linfoide de nuestro organismo. Su in-
cidencia es relativamente baja, sobre todo en ninos!. La
frecuencia se sitGa tras las leucemias y los tumores del sis-
tema nervioso central (SNC), y representa aproximada-
mente el 10% de todos los canceres pedidtricos. Sin em-
bargo, su sospecha y diagnostico precoz es esencial para
su adecuado tratamiento y, por ende, para mejorar su
pronostico®”.

Entre las diversas localizaciones en las que pueden
aparecer los procesos linfoproliferativos, no es infrecuen-
te el que asienten o den sus primeras manifestaciones en
el area de cabeza y cuello. En el caso de los pacientes
menores de 14 anos el tipo mas habitual de linfoma es el
no hodgkiniano, y la region mis frecuentemente afectada
es la amigdala palatina (tabla 1)°. Este hecho no ha de
sorprendernos si se tiene en cuenta la gran cantidad de
tejido linfoide que existe en estos 6rganos.

La asistencia pediatrica actual comprende una serie de
importantes avances. Asi, se ha producido una clara me-
jora en cuanto a supervivencia y calidad de vida en nifios
que antes, o no sobrevivian, o lo hacian en unas condi-
ciones muy precarias. Baste tan solo recordar el perfec-
cionamiento en el manejo de las mas variadas inmunode-
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ficiencias desde edades tempranas, tanto congénitas
como adquiridas (p. ej., virus de la inmunodeficiencia hu-
mana [VIHD), y la terapia inmunosupresora para prevenir
el rechazo postrasplante. Sin embargo, y derivado de
todo ello, o bien han aparecido nuevas entidades en es-
tos grupos de pacientes, o bien ha aumentado la inci-
dencia de otras preexistentes (como por ejemplo los lin-
fomas)!.

El objeto de este trabajo es investigar la incidencia y
las caracteristicas de presentacion de los procesos linfo-
proliferativos del anillo de Waldeyer en la poblacion in-
fantil, ademis del enfoque diagnostico y el tratamiento te-
rapéutico de estas entidades.

MATERIAL Y METODOS

El diseno del trabajo fue retrospectivo, abierto y trans-
versal a partir de las historias clinicas del servicio y de
los informes registrados en el departamento de anatomia
patologica. La poblacion estaba formada por todos los
pacientes menores de 14 afios intervenidos de adenoi-
dectomia y/o amigdalectomia, entre el 1 de enero de
1996 y el 30 de noviembre de 2000, por alguna de las si-
guientes indicaciones3:

1. Ninos sanos con asimetria amigdalar evidente en la
exploracion clinica de aparicion reciente y progresiva.

2. Enfermos con cualquiera de las indicaciones habi-
tuales para la realizacion de una adenoidectomia y/o
amigdalectomia, en los cuales existiese cualquier situa-
cion ligada a inmunosupresion (inmunodeficiencias con-
génitas o adquiridas y/o tratamientos con firmacos inmu-
nosupresores).

Todos los datos obtenidos se procesaron en la uni-
dad de investigacion del hospital, mediante el progra-
ma SPSS (Statistical Software 9.0, 1999). Los datos cuan-
titativos se expresaron en forma de media + desviacion
estindar (DE) y los cualitativos se obtuvieron como por-
centajes.

RESULTADOS

Durante el periodo estudiado fueron intervenidos
20 pacientes. La media de edad fue de 4,6 + 2,3 anos (li-
mites, 16,9 meses-13,9 anos). Del total de los pacientes de
la serie, 16 fueron varones (80,0%). Las indicaciones qui-
rargicas se detallan en la tabla 2. La pauta bésica de in-
munosupresion recibida tras el trasplante fue la combi-
nacion de tacrolimus y 6-metilprednisolona, en el caso de
los hepaticos, y de ciclosporina o tacrolimus, esteroides
y mofetilmicofenolato, en los renales. Los nifios fueron
intervenidos de cirugia adenoidea y/o amigdalar tras un
tiempo medio de 34,5 meses después de recibir el tras-
plante (limites, 6-62 meses).
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En ninguno de los 9 nifios con hiperplasia unilateral
de amigdala, progresiva y de aparicion reciente, se diag-
nosticod proceso linfoproliferativo maligno alguno. En to-
dos ellos, el informe anatomopatologico final fue el de hi-
perplasia folicular linfoide de amigdala (fig. 1).

Sin embargo, en los 11 pacientes tratados con inmu-
nosupresores por trasplante, se encontraron 4 casos
de hiperplasia polimorfa difusa de células B (HPDB)
(36,4 %) (figs. 2A-C) y un caso de linfoma no hodgki-
niano de células B (9,1%) (figs. 3A y B). El resto de los
casos correspondieron a hiperplasia folicular linfoide
de amigdala (54,5%). Todos los sujetos con HPDB fue-
ron tratados descendiendo las dosis de la pauta de in-
munosupresores que estaban recibiendo, encontraindose
vivos y libres de enfermedad. El enfermo con el linfo-
ma B muri6 a las 5 semanas del diagnostico debido a un
fallo multiorganico, a pesar del tratamiento combinado
de radio y poliquimioterapia. En su tratamiento se em-
pled el protocolo COMP (ciclofosfamida, vincristina, me-
totrexato y prednisona). La razon de utilizar radioterapia
en este paciente (el cual no es un tratamiento estandar
de primera linea, exceptuando los linfomas del SNC) fue

Fzgura 1 Hzpe;plasza Jfolicular. Numerosos folzculos au-
mentados de tamano con centros germina-
les prominentes con expansion de la zona
(HE, x40).

el de intentar aliviar los sintomas compresivos de tracto
aerodigestivo superior ocasionados por el aumento de
los ganglios linfaticos cervicales y las glandulas submaxi-
lares.

Figura 2. A) Hzpe;plasza polzmmfa de células B. Prolzfemczon polimorfa de lmfocztos de pequeno tamano, inmunoblas-
tos y células plasmditicas sin atipia citologica (HE, X400). B) Hiperplasia polimorfa de células B. Hibridacion in
situ frente al ARN codificado por el virus de Epstein-Barr (EBER), con intensa positividad en muchos de los lin-
Jfocitos (EBER, x400). C) Hiperplasia polimorfa de células B. Abundantes células plasmaticas que muestran in-
munorredactividad frente a las cadenas ligeras A (anticadenas ligeras A, X100).

Figura 3. A) meoma no hodg/emzomo Bde celula grande Proliferacion neopldasica de natumleza lmfotde constltmda por
células de gran tamarno, con niicleo pleomaorfico y nucléolo prominente. Entre las células tumorales se reconocen
abundantes linfocitos de pequerno tamano, acompanantes (HE, X400). B) Linfoma no hodgkiniano B de célula
grande CD30+. Las células tumorales muestran intensa inmunorreactividad frente al CD30 (anti-CD30, X200).
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DiscusiON

Existen varios criterios de sospecha para ayudar a es-
tablecer el diagnoéstico de las neoformaciones malignas
del anillo de Waldeyer. Sin embargo, y a pesar que existe
un consenso casi generalizado en cuanto a ellos, la expe-
riencia muestra unos indices dispares de eficacia. Por
ejemplo, asi como en nuestra serie la incidencia de pro-
cesos linfoproliferativos resulto ser de aproximadamente
el 45% en sujetos con algin tipo de inmunosupresion, en
ninguno de los individuos no inmunocomprometidos con
hiperplasia unilateral de amigdala se diagnostic6 ninguna
de estas entidades. Ello contrasta con la opinion general-
mente aceptada de que en algunos de estos casos pue-
den encontrarse infecciones por micobacterias atipicas,
linfomas, etc.3. No obstante, creemos que en estas situa-
ciones, la amigdalectomia con envio de los especimenes
quirargicos “en fresco” al servicio de anatomia patologica
para su andlisis, continda siendo la actitud correcta.

Dentro de la edad pediatrica y excluyendo la adoles-
cencia (es decir, en los pacientes de nuestra serie), la va-
riedad de linfoma mas frecuente es el no hodgkiniano.
Esta enfermedad difiere entre los nifios y los adultos en
algunas de sus caracteristicas, especialmente en la rareza
del patron nodular en los primeros’. Su pico de inciden-
cia se sitGa entre los 7 y los 11 afos, y es mas frecuente
en varones’. La inferior media de edad que tienen los in-
dividuos de la poblacion estudiada por nosotros puede
ser debida a la inclusion de nifios que reciben tratamien-
tos inmunosupresores, en los cuales estas neoplasias tien-
den a presentarse mas tempranamente.

En el diagnoéstico de estas entidades (sobre todo en
personas inmunocomprometidas) hay que aplicar unos ri-
gurosisimos criterios por parte de un patélogo muy habi-
tuado al estudio de estos tejidos, debido a la gran diver-
sidad de causas que en los nifios producen hiperplasia
folicular linfoide en los 6rganos del anillo de Waldeyer”.

Para el tratamiento de los linfomas no hodgkinianos ex-
tranodales (dentro de los cuales se encuentran los de ca-
beza y cuello), el tratamiento considerado de eleccion es
el empleo de regimenes de poliquimioterapia, como el
protocolo COMP, sin que existan pruebas a favor de que
el empleo de firmacos adicionales (como la daunomici-
na) consiga mejorar la tasa de éxitos®. La radioterapia no
forma parte del tratamiento habitual de los linfomas no
hodgkinianos con excepcion de los casos en que esta
afectado el SNC. Adicionalmente, otras lineas de investi-
gacion sobre tratamiento apuntan hacia el empleo de los
interferones y la inmunoterapia®.

Una mencion aparte sobre algunas particularidades so-
bre el resto de linfomas no hodgkinianos en nifios me-
recen los procesos linfoproliferativos postrasplante. Su
génesis parece explicarse como consecuencia de la admi-
nistracion prolongada de medicacion inmunosupresora,
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que conduce a un defecto en la regulacion de las células
T, con la consiguiente proliferacion incontrolada de linfo-
citos B o T Ello suele estar desencadenado como res-
puesta a las infecciones virales, sobre todo por el virus de
Epstein-Barr (VEB).

En cuanto al manejo de los casos de procesos linfo-
proliferativos postrasplante, el mejor modo de tratamien-
to es un estrecho seguimiento en los receptores de tras-
plante. Asi, si se diagnostica en las etapas precoces (p. €j.,
la hiperplasia polimorfa difusa de células B), puede ser
controlado en algunas ocasiones tan sélo con el reajuste
de las pautas de inmunosupresores. En otros, sin embar-
g0, hay que acudir a los esquemas vy filosofias de trata-
miento estdndar para el resto de los linfomas no hodgki-
nianos.

En conclusion, s6lo hemos diagnosticado linfomas no
hodgkinianos en nifios inmunodeprimidos, sin que se ha-
yan encontrado procesos malignos en inmunocompeten-
tes. Sin embargo, consideramos que sigue siendo aconse-
jable la exéresis biopsia de los crecimientos unilaterales
de amigdala con independencia del estado inmunologi-
co del sujeto.
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