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Summary

Introduction. Pediatric lymphomas of head and neck region are associated with
cervical lympadenopathy, however, can also have other various manifestations.
Lymphomas are divided into Hodgkin lymphomas (HL) and non-Hodgkin lympho-
mas (NHL). Clinical diagnosis is based on symptoms, diagnostic imaging and biopsy.
Treatment is often successful with chemotherapy, radiotherapy, or both.

Aim. The presentation of epidemiological, histological, clinical, diagnostic and thera-
peutic aspects of lymphomas of head and neck region in pediatric population.
Material and methods. The literature review of available medical articles and papers
considering lymphomas of head and neck in children was done.

Results. The most common symptom of lymphomas of head and neck region in
children is cervical lympadenopathy. Extranodular localizations include mostly
Waldeyer’s ring. Extralymphatic localizations, mainly in NHL, include paranasal si-
nuses, orbit, cranial base, mandible, maxilla, submandibular gland, central nervous
system, thyroid gland, parotid, pharynx and parapharyngeal space. Thus a child with
lymphoma of head and neck region apart from cervical lymphadenopathy may present
with symptoms of nasal obstruction, rhinorrhea, facial swelling, ophthalmic involve-
ment and tonsillar enlargement. Ultrasonography of neck is first-line diagnostic tool
in case of neck lymphadenopathy. Computed tomography with contrast or PET are
used in staging and monitoring of the disease. Surgical biopsy of an enlarged lymph
node or any other suspicious lesion is mandatory for final diagnosis of lymphoma.
Chemotherapy, with or without radiotherapy, is treatment of choice.

Conclusions. Lymphomas of head and neck in children are rare. The most common
symptom is cervical lymphadenopathy. Non-specific lesions in craniofacial area may
also be a manifestation of lymphoma thus GPs and pediatricians should be aware
of careful diagnostic procedures in those cases. Any abnormal non-specific mass or
lesion in the head and neck region, especially the one not responding to applied treat-
ment, should be consulted with ENT specialist. Diagnostic imaging consist of ultra-
sonography of the neck, computed tomography with contrast or PET. The treatment
in case of lymphoma is chemotherapy, sometimes combined with radiotherapy.
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Chtoniaki zajmuja trzecig pozycje pod wzgledem najczest-
szych nowotwordw u dzieci w krajach zachodnich. Stanowig
10% wszystkich guzow litych u dzieci, a roczna zachorowal-
nosc to 11-20 na milion w populacji pediatrycznej (1). Zacho-
rowalnos¢ na chtoniaki rézni sie w zaleznosci od potozenia
geograficznego i jest wieksza w Afryce rownikowej, gdzie
50% nowotwordw u dzieci stanowig chtoniaki, co ma zwiagzek
z bardzo duzym wystepowaniem chtoniaka Burkitta na tym
obszarze. W nieendemicznych rejonach $wiata chtoniaki
gtowy i szyi u dzieci sg relatywnie rzadkie, stanowiac tylko
10% nowotwordw wsrod populacji pediatrycznej. W krajach

rozwinietych zachorowalnos¢ na nowotwory ztosliwe wieku
dzieciecego, w tym chtoniaki, wzrasta, jednoczesnie ze zwiek-
szajgcymi sie wskaznikami przezycia dzieki efektywniejszej
chemioterapii i rzadszemu stosowaniu radioterapii.

MATERIAL I METODY

Przedstawiony artykut ma charakter pogladowy, stano-
wigc opracowanie naukowe na temat chtoniakéw regionu
gtowy i szyi wieku dzieciecego. Zostanie przedstawiona epi-
demiologia, charakterystyka kliniczna, cechy histologiczne,
postepowanie diagnostyczne oraz terapeutyczne w przypadku
chtoniakéw gtowy i szyi u dzieci.
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WYNIKI

W procesie diagnostycznym istotne jest zebranie wywiadu,
badanie przedmiotowe, badania laboratoryjne, badania radio-
logiczne, biopsja patologicznej zmiany oraz biopsja szpiku.

Czestym obrazem chtoniaka u dzieci sg pierwotne zmiany
chorobowe w obrebie gtowy i szyi. Lokalizacja w regionie
gtowy i szyi w chtoniakach jest opisywana jako najczestsza (42-
60%) (2). W opracowaniu Roha i wsp. najczestszym objawem
u dzieci z chtoniakami HL (ang. Hodgkin lymphoma, chtoniak
Hodgkina) i NHL (ang. non-Hodgkin lymphoma, chtoniaki
nieziarnicze) byta limfadenopatia szyjna, ktéra wystepowata
ogotem u 66,7% pacjentow (u pacjentéw z HL w 100%, z NHL
w 59,5%), a powiekszone wezty chtonne w klatce piersiowej
i w jamie brzusznej wystepowaty odpowiednio powyzej 24%
i17% (1, 3). Czesta lokalizacjg pozaweztowa jest pierscien Wal-
deyera, w tym migdatki podniebienne, nosogardto i podstawa
jezyka. Charakterystycznym objawem mogacym wskazywaé
na chfoniaka jest gwattowne zwiekszenie wielkosci jednego
z migdatkow podniebiennych, czasami, ale rzadko, obu mig-
datkéw podniebiennych (3, 4, 14, 15), z objawami dysfagii.
Jesli chtoniak rozwija sie w tkance limfoidalnej w regionie
nosogardta, moga wystapic niespecyficzne objawy, takie jak
przewlekty niezyt nosa, mowa nosowa, chrapanie czy bez-
dechy. Lokalizacja pozalimfatyczna w regionie gtowy i szyi
jest czestsza u pacjentow z chtoniakami nieziarniczymi niz
z chtoniakiem Hodgkina. Lokalizacje pozaweztowe wedtug
Rohaiwsp. wynosity 48,9% i obejmowaty piersciery Waldeyera,
szczeke, zuchwe, jame nosa, zatoki przynosowe, oczodot i sli-
nianka podzuchwowe. W opracowaniu Weisbergera i wsp. (5)
lokalizacja poza uktadem limfatycznym obejmowata zatoki
przynosowe, zuchwe, tarczyce, slinianke przyuszng i gardto.

Chtfoniaki w regionie gtowy i szyi u dzieci moga prezen-
towac niejasny obraz kliniczny, ktéry moze by¢ wstepnie
oceniony jako stan zapalny lub infekcja albo moze imitowa¢
inne nowotwory (6).

Chtoniaki sg czestsze u pacjentow ptci meskiej. Dane
kliniczne zwiazane z chtoniakiem Hodgkina i chtoniakami
nieziarniczymi roznig sie pod kilkoma aspektami epidemio-
logicznymi. Chtoniak Hodgkina jest czestszy u dzieci powyzej
10. roku zycia, zas zachorowalno$¢ na chtoniaki nieziarnicze
rosnie stale w ciaggu zycia (7).

Chtoniak Hodgkina jest jednym z czestszych nowotwordw
u dzieci, w USA stanowi 4% wszystkich nowotwordw inwazyj-
nych w grupie pomiedzy o-14 lat, w grupie pacjentow 15-30 lat
stanowi 12% (2). W krajach uprzemystowionych zachorowal-
nosc¢ na HL pod wzgledem wieku pacjentdw ma dwa szczyty:
25-30 lat i powyzej 50. roku zycia. W krajach rozwijajgcych sie
zachorowalnosc przypada na wczesdniejszy wiek. Etiologia HL
jest nadal nieznana, ale przypisuje sie jej zwigzek z infekcja
wirusem Epsteina-Barra (40-50% przypadkéw HL w krajach
rozwinietych jest zwigzana z EBV) (2). Chtoniak Hodgkina
histologicznie charakteryzuje sie duzymi, wielojagdrowymi
komodrkami Reed-Sternberga, ktdre wywodzg sie z limfocy-
tow typu B. Histologiczne podgrupy HL: LP — z dominacja
limfocytow (najlepsze rokowanie), MC — o mieszanej komor-
kowosci, LD — ubogi w limfocyty (najgorsze rokowanie) oraz
NS — stwardnienie guzkowe (najpopularniejszy — 40% dzieci,
70% mtodziez).
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Chtoniaki nieziarnicze dziela sie na podgrupy wywodzace
sie zlimfocytow B, limfocytow T lub NK. Ogdlna zachorowal-
nosc i czestosc réznych typow histologicznych podgrup rozni
sie w zaleznosci od wieku i rozpoznania. W Europie i w USA
NHL z dojrzatych limfocytéw B (B-NHL) stanowig najwieksza
podgrupe. W Afryce rownikowej blisko 50% nowotwordow
wsrod dzieci to chtoniaki, ze szczegdlnie wysoka zacho-
rowalnoscig na chtoniaka Burkitta. Chtoniaki nieziarnicze
z komorek B charakteryzuja sie wysokim wskaznikiem pro-
liferacji. Szybki wzrost guza nowotworowego, ktory raczej
sugeruje chtoniaka nieziarniczego niz chtoniaka Hodgkina,
objawia sie powiekszajgca sie masg oraz asymetrig twarzy,
obrzekiem i bolem, co jest zwigzane z jego pozaweztowa
lokalizacjg. Chtoniaki nieziarnicze w populacji pediatrycz-
nej charakteryzuja sie wiekszg rozlegtoscia i majg wieksza
tendencje do rozprzestrzeniania sie drogg krwiopochodng,
dlatego zajecie szpiku kostnego lub OUN jest duzo czestsze
w chtoniakach nieziarniczych niz w chorobie Hodgkina (8).
Co wiecej, chtoniak Burkitta, ktory przewaznie wystepuje
u dzieci i jest najczestszym ze wszystkich chtoniakéw nie-
ziarniczych (40%) u dzieci, czesto prezentuje obraz choroby
o miejscowej ztosliwosci (1, 9, 13).

W przypadku podejrzenia chtoniaka postepowaniem dia-
gnostycznym jest wykonanie biopsji chirurgicznej najwieksze-
go dostepnego wezta chtonnego. W przypadku podejrzenia
chtoniaka migdatka podniebiennego, postepowaniem z wybo-
ru jest tonsillektomia. Badania dodatkowe obejmuja badania
laboratoryjne (morfologia z rozmazem obwodowym, rozmaz
reczny, OB, CRP, LDH) oraz biopsje szpiku kostnego i punkcje
ledzwiowa z pobraniem ptynu mézgowo-rdzeniowego (u pa-
cjentow z NHL).

Podstawa badania obrazowego jest ultrasonografia szyi
z oceng weztow chtonnych. Z uwagi na nieinwazyjnosé, ogol-
nodostepnos¢, niski koszt oraz powtarzalnosé i poréownywal-
nos¢, usg jest badaniem pierwszego rzutu w poczatkowej fazie
diagnostycznej. Rentgen klatki piersiowej jest konieczny, aby
wykluczy¢ patologiczng mase w $rddpiersiu. W okresleniu
stopnia zaawansowania klinicznego (ang. staging) oraz mo-
nitorowaniu postepu leczenia wykorzystuje sie tomografie
komputerowg z kontrastem lub pozytronowa tomografie
emisyjng (PET — ang. positron emission tomography).

Biopsja cienkoigtowa nie jest wykorzystywana w dia-
gnostyce chtoniakow z uwagi na niemoznosc oceny struk-
tury wezta chtonnego za pomocg badania cytologicznego,
jednak moze by¢ pomocna jako badanie diagnostyczne
w réznicowaniu guzow szyi; zwykle wykonywana jest u do-
rostych.

Zaawansowanie chtoniaka Hodgkina ocenia sie wg kla-
syfikacji Ann Arbor (tab. 1) (10). Stopien zaawansowania
klinicznego dzieli sie na kategorie A lub B. Pacjenci bez ob-
jawdw ogdlnych naleza do kategorii A. Pacjenci z objawami
ogolnymi, takimi jak utrata masy ciata powyzej 10% w ciagu
6 miesiecy, goragczka o nieznanej etiologii powyzej 3 dni czy
nocne poty nalezg do kategorii B. W klasyfikacji chtoniakdw
nieziarniczych wykorzystywana jest klasyfikacja St. Jude,
opracowana na podstawie klasyfikacji Ann Arbor dla HL,
zmodyfikowanej dla NHL (tab. 2) (11).

Chtoniak Hodgkina u dzieci charakteryzuje sie bardzo do-
brym rokowaniem i 5-letnim wskaznikiem przezycia wolnego
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Tabela 1. Klasyfikacja zaawansowania chtoniaka Hodgkina wg Ann Arbor, 1971 (10).

Stopien Charakterystyka

CSI Zajecie 1 grupy weztéw chtonnych lub jednego narzadu pozalimfatycznego (I E)

csi Zajecie = 2 grup weztéw chtonnych po tej samej stronie przepony lub umiejscowione (jednoogniskowe) zajecie narzadu poza-
limfatycznego i = 2 grup weztéw chtonnych po tej samej stronie przepony (Il E)

CS I Zajecie weztow chtonnych po obu stronach przepony, czemu towarzyszy¢ moze jednoogniskowe zajecie narzadu pozalimfatycz-
nego (III E) lub zajecie $ledziony (III S), lub zajecie narzadu pozalimfatycznego (jednoogniskowe) i §ledziony (III SE)

CS1vV Rozsiane zajecie narzadu pozalimfatycznego, niezaleznie od stanu weztéw chtonnych
(zajecie szpiku lub watroby oznacza zawsze IV stopien zaawansowania)

Objawy ogdlne: niewyjasniona utrata masy ciata o > 10% w ciggu ostatnich 6 miesiecy, niewyjasniona goraczka (> 38°C) trwa-
jaca > 2 tyg., zlewne poty nocne
A - nieobecne objawy ogdlne, B - obecne objawy og6lne

Tabela 2. Klasyfikacja stadiéw zaawansowania NHL wg St. Jude (11).

Stopien

Charakterystyka

I

Pojedynczy guz pozaweztowy lub pojedyncze umiejscowienie weztowe (bez lokalizacji $rédpiersiowej i brzusznej)

Pojedynczy guz pozaweztowy z zajeciem regionalnych weztéw chtonnych; dwa lub wiecej umiejscowien weztowych po tej samej
stronie przepony; dwa pojedyncze guzy pozaweztowe po tej samej stronie przepony z zajeciem lub bez zajecia regionalnych
weztéw chtonnych; pierwotny guz przewodu pokarmowego z zajeciem lub bez zajecia regionalnych weztéw chtonnych krezko-
wych - ktéry moze by¢ radykalnie usuniety chirurgicznie

Dwa pojedyncze guzy pozaweztowe po obu stronach przepony; dwie lub wiecej lokalizacji weztowych po obu stronach przepo-

ny; wszystkie pierwotne guzy w klatce piersiowej; wszystkie rozlegte lokalizacje brzuszne; wszystkie guzy okotordzeniowe

Kazde z powyzszych umiejscowien, jesli wspétistnieje z zajeciem OUN i/lub szpiku kostnego

od choroby od 8o do 95% w zaleznosci od stopnia zaawanso-
wania klinicznego. Negatywnie prognostycznymi czynnikami
s3: obecnos¢ objawow B, masa weztowa w Srodpiersiu, poza-
weztowe rozprzestrzenienie sie choroby oraz wysoki stopien
zaawansowania (lll-1V). Standardem terapeutycznym jest
chemioterapia, z ewentualna radioterapia.

Chtoniaki nieziarnicze s3 heterogenna grupa i zréznico-
wanie podtypu chtoniaka nieziarniczego jest kluczowe dla
wyboru strategii leczniczej, wowczas réwniez bierze sie pod
uwage obraz kliniczny oraz biologie molekularng nowotworu.
Postepowaniem leczniczym jest chemioterapia.

Zarowno u dzieci, jak i u dorostych rozlegtos¢ choroby
W momencie rozpoznania jest najwazniejszym czynnikiem
prognostycznym wyleczenia. Rozprzestrzenienie sie ogolno-
ustrojowe oraz wewnatrzczaszkowa lokalizacja s znaczgcymi
negatywnymi czynnikami prognostycznymi (8). Wczesna
odpowiedz na chemioterapie jest niezaleznym czynnikiem
prognostycznym u pacjentéw z chfoniakami. Lokalizacja po-
zaweztowa w chtoniakach nieziarniczych gtowy i szyi u dzieci
wskazuje na gorsze rokowanie (12).

DYSKUSJA

Wiekszosc¢ chtoniakdw gtowy i szyi u dzieci stanowig chtonia-
ki nieziarnicze — powyzej 82%, chtoniak Hodgkina za$ stanowi

powyzej 17% (1). Wéréd NHL chfoniaki wywodzace sie z lim-
focytow B stanowig wiekszos¢ (nawet 65%), a najczetszymi
sg chtoniak Burkitta i chtoniaki z komorek prekursorowych
limfoblastow B. Chtoniaki wieku rozwojowego s3 czestsze
u chtopcdw. Wedtug Roha i wsp. chtoniak Hodgkina byt czestszy
u dzieci powyzej 10. roku zycia (75%), a chtoniaki nieziarnicze
—w grupie mfodszych dzieci (12). Co ciekawe lokalizacja poza-
weztowa w tym opracowaniu w regionie gtowy i szyi wystepo-
wata u 40,5% pacjentow z NHL, ale u zadnego pacjenta z HL.
U pacjentow z chtoniakiem Burkitta, ktorzy mieli lokalizacje
pozaweztowa choroby, zmiany chorobowe obejmowaty: zatoki
przynosowe, oczodot, podstawe czaszki, zuchwe, szczeke,
slinianke podzuchwowa i osrodkowy uktad nerwowy. W innym
opracowaniu u pacjentow z chtoniakami z komarek prekurso-
rowych limfoblastow B z lokalizacjg pozaweztowg proces cho-
robowy obejmowat jamy nosa, zatoki przynosowe z oczodotem
i podstawe czaszki oraz slinianke przyuszna.

Faza zaawansowania chtoniakdw w opracowaniu nauko-
wym Roha i wsp. w 71,1% byta wczesna (I lub Il stadium),
zas 28,9% pacjentow miato chorobe w zaawansowanym
stadium (Ill lub IV stadium) (2).

Piecioletni wskaznik przezycia u dzieci z chfoniakiem nie-
ziarniczym po skutecznej wielolekowej chemioterapii wynosi
okoto 70% (8). Chtoniak Hodgkina jest na ogdt wykrywalny we
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wczesnej fazie choroby i wskaznik wyleczenia przy zastosowaniu
wielolekowej chemioterapii wynosi powyzej 9o% (8). W opraco-
waniu Roha i wsp. piecioletni wskaznik przezycia bez choroby
wynosit76%, a ponad 75% pacjentow wykazato catkowitg remi-
sje po trzech cyklach wielolekowej chemioterapii, co pokazuje, iz
stadium zaawansowania klinicznego i odpowiedz na chemiote-
rapie sg statystycznie znamiennymi wskaznikami predykcyjnymi
dla przezycia wolnego od choroby (p < 0,01) (2).
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WNIOSKI

Najczestszym objawem chtoniakow jest limfadenopatia
szyjna. Lokalizacja pozaweztowa w obrebie glowy obejmuje:
pierscien chtonny Waldeyera, zatoki przynosowe, kosci szczeki
i zuchwy, oczodot, podstawe czaszki i Slinianki. W tych sytu-
acjach laryngolog moze by¢ lekarzem pierwszego kontaktu
z pacjentem. Leczenie chtoniakéw wymaga wspotpracy leka-
rzy wielu specjalizacji.
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