Presentacion de casos clinicos

Arch Argent Pediatr 2015;113(4):e219-e222 / €219

Linfoma de amigdala en nifio con asimetria tonsilar.

Caso clinico

Palatine tonsil lymphoma in children with tonsillar asymmetry. Case report
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RESUMEN

El tumor maligno de amigdalas es poco frecuente en nifios.
La asimetria amigdalina es, generalmente, secundaria a un
proceso benigno, ya sea patologia inflamatoria, diferencia en
la profundidad dela fosa tonsilar o asimetria del pilar anterior.
Sin embargo, puede indicar un trastorno subyacente grave,
como el linfoma.

Ellinfoma es el tumor maligno infantil mas comtn en la cabeza
y el cuello. En el 15% de los casos, afecta al anillo de Waldeyer.
Las manifestaciones clinicas mas comunes del linfoma de la
amigdala palatina son la hipertrofia amigdalina unilateral, la
alteracién enlaapariencia delamucosaylaadenopatia cervical
ipsilateral. El diagndstico precoz y el tratamiento adecuado son
de gran importancia en el prondstico.

Presentamos un caso de linfoma amigdalino en un nifio con
asimetria amigdalina y destacamos la importancia del examen
de la cavidad oral y del cuello para identificar alteraciones
sospechosas de linfoma tonsilar.

Palabras clave: amigdala palatina, neoplasias tonsilares, linfoma,
nifios.

ABSTRACT

Tonsil malignancy is uncommon in children. Tonsillar
asymmetry is usually secondary to a benign process, either
inflammatory conditions, differences in the tonsillar fossa
depth or anterior pillar asymmetry. However, it may indicate
a serious underlying disorder such as lymphoma.
Lymphoma is the most common childhood malignancy in
the head and neck. Approximately, 15% of the cases affect the
Waldeyer’s ring. The most common clinical manifestations of
palatine tonsils lymphoma are unilateral tonsillar hypertrophy,
alteration in the appearance of the mucosa and ipsilateral
cervical lymphadenopathy. Early diagnosis and appropriate
treatment are of great importance in the prognosis.

We present a case of palatine tonsil lymphoma in a child with
tonsillar asymmetry and we emphasize the importance of the
examination of the oral cavity and the neck toidentify suspicious
alterations compatible with tonsillar lymphoma.
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INTRODUCCION

En la mayoria de los nifios, la asimetria
amigdalina es secundaria a una hiperplasia
benigna o es una ilusién creada por la diferencia
en la profundidad de la fosa tonsilar. La incidencia
de malignidad es baja, aproximadamente 2,5
casos cada 10000 amigdalectomias.! Sin embargo,
la posibilidad de un tumor maligno debe ser
considerada en la evaluacién de todo nifio con
amigdalas asimétricas. El mas frecuente es el
linfoma no Hodgkin (LNH) de células B y es mas
comun en varones (relacion 2:1).%3

La asimetria debe hacer sospechar el
diagnéstico de linfoma cuando la hipertrofia
amigdalina unilateral es significativa, de
rapido crecimiento y se asocia a cambios en
la apariencia de la mucosa (alteracion del
color, lesion visible), adenopatia cervical y/o
hepatoesplenomegalia.’ Puede acompanarse o
no de sintomas constitucionales, como pérdida
de peso, fiebre y sudor nocturno. Se puede
manifestar con odinofagia u otalgia ipsilateral,
disfagia, amigdalitis recurrente, roncopatia y
apneas. Rara vez, es asintomatico.*

Ante la sospecha de malignidad, la
amigdalectomia debe realizarse con urgencia
para efectuar el estudio histopatolégico e
inmunohistoquimico.

El pronéstico depende de la extensién de
la enfermedad, del subtipo histolégico y de la
respuesta inicial al tratamiento.*

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 7 afios, que
consulté al Servicio de Otorrinolaringologia Infantil
por roncopatia de tres semanas de evolucion.

El examen fisico evidenci6 hipertrofia de la
amigdala izquierda, sin signos de inflamacioén,
que sobrepasaba la linea media, y adenopatia
cervical ipsilateral indolora (Figura 1). El nifio
estaba afebril y no presentaba odinofagia,
trastornos de la deglucién ni pérdida de peso.

Se realiz6 tomografia computada (TC) cervical,
en la que se observo el aumento de volumen de la
amigdala izquierda, que provocaba compresién
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de la luz de la orofaringe, asociado a ganglios de
la cadena yugulocarotidea izquierda aumentados
de tamafo con alteraciéon de su arquitectura
(Figura 2).

Se procedi6 a efectuar amigdalectomia izquier-
da bajo anestesia general con amigdalotomo de
Daniels.

La anatomia patolégica informé proliferacion
difusa de células linfoides atipicas. La
inmunohistoquimica revel6 CD3, CD34, MUM-1
y TdT negativos, CD20 y CD10 positivos y Bcl6
positivo heterogéneo (60% de las células B) y Ki-
67 positivo (100% de las células B). Se confirmé el
diagnoéstico de LNH de células B maduras de alto
grado (linfoma de Burkitt) (Figura 3).

El examen fisico y la TC corporal no
evidenciaron la presencia de otros sitios afectados.

Ficura 1. Hipertrofia de amigdala izquierda (flecha)

El centellograma, la puncién lumbar y la puncién-
aspiracién de médula ésea fueron normales. Se
presumi6 linfoma extranodal en estadio II (IIE
de Ann Arbor).’ Los estudios serolégicos para
el virus de Epstein Barr fueron negativos y las
inmunoglobulinas séricas, normales.

Se inici6 tratamiento con quimioterapia
combinada endovenosa, oral e intratecal, que
incluyé citarabina, vincristina, etop6sido,
ifosfamida, metotrexato, ciclofosfamida,
doxorrubicina y dexametasona (protocolo
GATLA). Se realizaron 4 ciclos en 3 meses. Se
logro la remision completa.

Dos meses después de haber finalizado el
tratamiento, no hay recurrencia tumoral y el
paciente se encuentra en seguimiento por los
Servicios de Otorrinolaringologia Infantil y
Hematooncologia Pediatrica.

FiGURA 2. Tomografia computada en la que se observa
hipertrofia de amigdala izquierda que sobrepasa la linea
media (flechas blancas), asociada a adenopatia cervical
(flecha amarilla). A. Corte axial. B. Corte coronal

Ficura 3. Linfora no Hodgkin de células B. A. Amigdala izquierda extirpada. B. Histopatologia: se observa proliferacion
difusa de células linfoides atipicas. C y D. Inmunohistoquimica. C. Ki 67 positivo. D. CD20 positivo.
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DISCUSION

La amigdalectomia con o sin adenoidectomia
es una de las cirugias méas frecuentes realizadas
en ninos. Entre sus indicaciones mdas comunes,
se incluyen el sindrome de apneas obstructivas
del suefio, la amigdalitis recurrente, el absceso
periamigdalino y la sospecha de malignidad.

La asimetria amigdalina es uno de los
hallazgos sugestivos de patologia maligna. El
tumor amigdalino més frecuente en nifos es
el linfoma, usualmente el tipo no Hodgkin de
células B.*

La indicacién de amigdalectomia en todo nifio
con asimetria amigdalina con el propésito de
efectuar el examen histoldgico es controvertida,
especialmente en nifios que son asintomaticos.

Si bien la amigdala puede albergar una
enfermedad maligna, la mayoria de las veces, se
trata de un proceso benigno, incluso, en muchas
ocasiones, la asimetria es aparente y no real.>* La
diferencia del tamafio tonsilar, a menudo, se debe
a la asimetria de los pilares o a las variaciones de
la profundidad de la fosa amigdalina, por lo que
la impresion clinica es errénea.”®

Otras causas de hipertrofia amigdalina
unilateral son amigdalitis a repeticién,
infecciones cronicas (tuberculosis, actinomicosis),
enfermedades granulomatosas (sarcoidosis) y
tumores benignos (papilomas).*”

Varios estudios destacan la posibilidad de
mantener una conducta expectante con el fin
de evitar cirugias innecesarias y complicaciones
(hemorragicas o inherentes a la anestesia general),
y de limitar la amigdalectomia a los casos con alta
posibilidad de proceso maligno.” Los criterios de
sospecha de malignidad que aparecen con mayor
frecuencia son las adenopatias concomitantes y
el aspecto sospechoso de la amigdala palatina al
realizar la exploracién clinica.*”

La mayoria de los pacientes con linfoma
presentan un crecimiento amigdalino dentro de
un periodo de 6 semanas previo al diagnoéstico y
signos y sintomas adicionales que diferencian su
enfermedad de un proceso benigno, tales como
adenopatia mayor de 3 cm y disfagia.>®

La amigdalectomia diagndstica se indica
en nifios con hipertrofia amigdalina asimétrica
significativa, cuando el crecimiento amigdalino es
reciente o progresivo, la apariencia de la amigdala
es inusual (color o lesion) o se asocia a adenopatia
cervical y/o hepatoesplenomegalia con o sin
sintomas constitucionales.>*7?

También se indica la cirugia en los casos
de inmunosupresion, trasplante de 6rgano

o enfermedad maligna previa que presentan
asimetria o rapido crecimiento amigdalino."*?

Por el contrario, se plantea realizar un
seguimiento clinico estricto durante 6 semanas
en los nifios con asimetria amigdalina leve,
asintomatica, sin otras indicaciones de cirugia
(como amigdalitis recurrente u obstrucciéon
respiratoria) ni factores de riesgo.>* %7

En nuestro caso, la hipertrofia amigdalina
asimétrica sin exudado y la rdpida progresion
de los sintomas fueron los signos especificos que
hicieron sospechar el diagndstico de linfoma.

El diagnoéstico lo proporciona la biopsia. El
estudio inmunohistoquimico es importante para
definir la variedad celular.

Se aconseja realizar la biopsia mediante
amigdalectomia y no por puncién-aspiracion
con aguja, debido a las consecuencias graves que
podria conllevar un falso negativo. La desventaja
principal de la biopsia con aguja consiste en que la
muestra sea insuficiente, lo que requiere biopsia
excisional para el diagnéstico y la clasificaciéon
del linfoma.>”

En general, la toma de biopsia debe incluir
toda la amigdala. Sin embargo, en algunos
pacientes, los planos quirtirgicos pueden estar
alterados por la lesién, por lo cual es dificil
realizar una amigdalectomia completa. En estos
casos, es importante obtener una muestra amplia,
ya que, en ocasiones, es dificil distinguir entre
linfoma y carcinoma pobremente diferenciado.!

En la actualidad, existe controversia en la
literatura respecto al examen histolégico de rutina
en las amigdalas extirpadas. Algunos sostienen
que, dada la incidencia extremadamente rara
de neoplasia oculta en amigdalas de aspecto
benigno, el analisis anatomopatolégico se puede
omitir en pacientes jovenes sin factores de riesgo
de malignidad ni caracteristicas sospechosas.®
Otros apoyan la evaluacion histopatolégica de
todos los especimenes.

La TC es importante para delimitar la
extension tumoral, asi como los estudios de
liquido cefalorraquideo y de médula 6sea. En
nuestro caso, se traté de un estadio II, que consiste
en la infiltracién localizada de un solo 6rgano
o sitio extranodal con afectaciéon ganglionar
regional.’

Las amigdalas palatinas son la localizacién
mas frecuente del LNH extranodal.* Los subtipos
més comunes en pediatria son el linfoma de
Burkitt, el linfoblastico y el de células grandes, y
su prevalencia varia segtin la regién geogréfica.*

Ellinfoma de Burkitt es una forma rara de LNH
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de células B de alto grado. Hay tres variantes: la
endémica (africana), la no endémica (esporadica)
y la asociada a inmunodeficiencias.'*!? Es un
tumor muy agresivo que requiere diagnoéstico
precoz y rapido inicio de tratamiento, lo cual es
crucial para la supervivencia del paciente.

Solo el 5% de los linfomas de Burkitt
esporddicos afecta al anillo de Waldeyer.*?
Generalmente, se presenta con un agrandamiento
amigdalino unilateral y dolor o molestias
faringeas. En un 60%, se acompafia de adenopatias
cervicales."?

Es un tumor quimiosensible. El tratamiento
se basa en quimioterapia combinada. Incluye
poliquimioterapia con ciclofosfamida,
doxorrubicina, vincristina y dexametasona,
y metotrexato, citarabina y/o rituximab,
endovenoso e intratecal.’?

Teniendo en cuenta el rapido crecimiento
de este tumor, el diagndstico precoz y la
quimioterapia agresiva llevan a excelentes
resultados, con supervivencia a largo plazo
que alcanza el 90% en nifos con enfermedad
localizada; el prondstico es peor en la enfermedad
extendida (médula 6sea/sistema nervioso
central).’” Los linfomas amigdalinos tienden a
estar bien localizados y, por lo tanto, se asocian a
buenos resultados.

En la practica pediétrica y otorrinolaringo-
logica, sintomas tales como odinofagia, otalgia,
ronquidos y dificultad para respirar son, con fre-
cuencia, resultado de una patologia benigna co-
mun. A veces, sin embargo, pueden ser sugestivos
de una agresiva malignidad. Todo nifio con asi-
metria amigdalina requiere control estricto y fre-
cuente hasta descartar la posibilidad de linfoma

tonsilar, y la amigdalectomia debe realizarse si
existe sospecha, ya que las consecuencias de un
diagndstico tardio son graves.' B
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