40

NOTA CLINICA

LINFOMA B DIFUSO DE CELULAS GRANDES INTESTINAL

GASTROINTESTINAL DIFFUSE LARGE B-CELL LYMPHOMAS
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RESUMEN

Introduccion: el linfoma B difuso de células grandes (LBDCG) es el linfoma
intestinal mas frecuente. Aunque el tratamiento de eleccion es la quimioterapia,
la cirugia puede ser necesaria en el caso de presentar complicaciones como

obstruccion, perforacién o sangrado.
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Caso clinico: varén de 43 anos que acude a Urgencias por rectorragia y dolor
abdominal. Se realiza colonoscopia objetivando ulceracion del orificio
apendicular. En TAC abdominal se observa coleccion heterogénea de 10
centimetros en fosa iliaca derecha. Ante sospecha de plastron apendicular e
imposibilidad técnica de drenaje percutaneo, se decide intervencion quirurgica
urgente, identificando plastron que incluye perforacién apendicular y de asa de
ileon. Se realiza ileocequectomia y reseccidn segmentaria de intestino delgado
con anastomosis ileo-ileal mecanica y anastomosis ileocdlica manual.
Anatomia Patologica compatible con LBDCG Epstein Barr+ (CD20+, PAX5+,
CD10-, CD30+).

Discusion: el LBDCG puede presentar localizacidn extranodal hasta en el 40%
de los casos, siendo el tipo de linfoma intestinal mas frecuente. Presenta

expresion de marcadores como CD 20, CD 22 y PAX 5.

Es una neoplastia agresiva, pero con tasas de curacion de hasta el 50% tras
tratamiento quimioterapico. La indicacion de cirugia queda limitada para casos

de complicacién como obstruccion, perforacion o sangrado.

La asociacion a Epstein Barr suele aparecer en personas con
imnunodeficiencias, o inmunodeprimidos, presenta expresion de CD 30 y

confiere peor pronéstico.

Conclusiones: el LBDCG intestinal es una entidad agresiva y que puede dar
lugar a complicaciones intraabdominales como obstruccién, perforacién o

sangrado, precisando intervencidn quirurgica urgente.

PALABRAS CLAVE

Enfermedad Inmunoproliferativa del Intestino Delgado
Linfoma de Células B Grandes Difuso

Abdomen agudo

Hemorragia
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MANUSCRITO

Introduccion:

El linfoma B difuso de células grandes (LBDCG) es el linfoma intestinal mas
frecuente y presenta positividad para marcadores como CD 20, CD 22 y Pax-5
y negatividad para CD 10. Su asociacion al virus de Epstein Barr (CD 30+) le
confiere  peor prondstico, afectando principalmente a  personas
imnunodeprimidas. El tratamiento de elecciéon es la quimioterapia, quedando la
cirugia limitada al tratamiento de las complicaciones tales como perforacion
sangrado u obstruccién intestinal.

A continuacion exponemos el caso de un paciente operado de urgencia por
sospecha de plastron apendicular con diagndstico anatomopatoldgico posterior
de linfoma B difuso de células grandes asociado a Epstein Barr.

Caso clinico:

Presentamos el caso de un varén de 43 afios con retraso mental llevado a
Urgencias tras presentar disminucion de la actividad habitual y dolor abdominal
inespecifico de semanas de evolucidén asociado a rectorragia. En la exploracion
fisica, se objetiva dolor abdominal leve que el paciente no sabe focalizar, sin
signos evidentes de irritacion peritoneal.

Se realiza colonoscopia urgente, que muestra ulceracién e inflamacion a nivel
del orificio apendicular. Ante sospecha de patologia apendicular aguda, se
solicita TAC abdominal en el que se observa coleccidon heterogénea de 10
centimetros en fosa iliaca derecha y compresion de uréter ipsilateral.

Con diagnostico de sospecha de plastrén apendicular se considera drenaje
percutaneo, pero dada imposibilidad técnica se lleva a cabo intervencion
quirurgica urgente.

Durante la cirugia se identifica plastron apendicular que incluye perforacion de
base apendicular y de asa de ileon medio. Se realiza ileocequectomia y
reseccion segmentaria de 15 cm de intestino delgado con anastomosis ileo-ileal
mecanica y anastomosis ileocélica manual.

Anatomia atolégica compatible con linfoma B difuso de células grandes
asociado a Epstein Barr (CD 20+, PAX 5+, CD 10-, CD 30+).

Evisceracion en el tercer dia postoperatorio que requirid reintervencion
quirurgica. Posteriormente, presenta neumonia nosocomial tratada con
antibidtico itnravenoso, siendo dado de alta 12 dias tras la segunda cirugia.

Inicia de tratamiento quimioterapico adyuvante por parte del Servicio de
Hematologia tras completar estudio con biopsia de médula 6sea y PET-TAC.

Discusion:
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El linfoma B difuso de células grandes puede presentar localizacién extranodal
hasta en el 40% de los casos, siendo el tipo de linfoma intestinal mas
frecuente. Suele afectar a personas por encima de mediana edad, con mayor
incidencia en varones (1).

La afectacion extranodal es mas frecuente en personas mayores de 50 afos y
puede aparecer en distintas areas de tracto gastrointestinal, desde el estbmago
hasta el recto (2).

El LBDCG intestinal suele cursar con anemia y sintomas abdominales
inespecificos, siendo infrecuente la presencia de sindrome constitucional o
sintomas B (1, 3). Puede manifestarse como dolor abdominal, pérdida de peso,
diarrea o vomitos. De forma menor frecuente puede presentar sintomas mas
graves como intususcepcion, perforacion o sangrado gastrointestinal (4). Es
recomendable realizar una exploraciéon fisica que incluya la palpacion de
ganglios periféricos (5).

El diagndstico de sospecha se puede alcanzar mediante pruebas de imagen
(TAC o Resonancia magnética) o mediante estudios endoscépicos, que
permiten la toma de biopsias. Puede ser necesario el estudio mediante capsula
endoscopica en tumores que afecten al intestino delgado (5).

El diagndstico de confirmacion es siempre anatomopatolégico (5) y precisa de
estudios  inmunohistoquimicos para realizar una  subclasificacién
inmunofenotipica (6). Los LBDCG se presentan como lesiones ulceradas,
elevadas o infiltrativas, y suelen tener invasion transmural. Estos tumores estan
compuestos células linfoides grandes (mas de tres veces el tamafio de un
linfocito normal), multilobuladas y dispuestas en laminas, con contornos
nucleares irregulares (1,7).

Suelen tener expresion de marcadores para células B tales como CD20, CD22
y Pax-5, mientras que son negativos para CD10 (2).

Si bien es infrecuente, en ocasiones el diagndstico de LBDCG se lleva a cabo
tras una cirugia urgente realiza por complicacion (hemorragia,
obstruccion...etc.), especialmente en los linfomas que afectan al intestino
delgado (5, 8).

El LBDCG intestinal es un tipo de linfoma agresivo, pero potencialmente
curable (1). Con un tratamiento adecuado, presenta tasas de curacion de hasta
el 50% (7). El tratamiento se basa en la asociacién de quimioterapia y rituximab
(esquema R-CHOP), al igual que en los LBDCG en otras localizaciones (3,5,9).

La cirugia solo estaria indicada para el tratamiento de las complicaciones como
perforacion intestinal, hemorragia u obstruccion. En estos casos, la cirugia
debe seguirse de tratamiento quimioterapico adyuvante (3,8,9). En ocasiones,
el tratamiento quimioterapico puede inducir a una perforacion intestinal con
sintomas mas larvados que pueden pasar inadvertidos en un primer momento
(10).
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Aunque el virus de Epstein Barr es muy frecuente en la poblacion general,
siendo la principal causa de mononucleosis infecciosa (5), las neoplasias
mediadas por este virus son bastante infrecuentes. La asociacidon a virus de
Epstein Barr en el LBDCG suele aparecer en personas con imnunodeficiencias
o inmunodeprimidos (VIH, transplantes...) (2).

Ademas de los marcadores mencionados anteriormente, cuando los LBDCG se
asocian a virus Epstein Barr son positivos para CD30 (2).

El factor pronéstico mas importante es la presencia de virus de Epstein Barr, lo
que se relaciona con una menor supervivencia que en las formas de linfoma
difuso tipo B de células grandes no relacionadas con este virus (2).

Conclusiones:

El LBDCG intestinal es una entidad agresiva y su tratamiento es médico
mediante quimioterapia asociada a rituximab. No obstante, puede dar lugar a
complicaciones intraabdominales como obstruccién, perforacion o sangrado
que requieren de una intervencién quirurgica urgente.

En ocasiones, esta cirugia permite el diagndéstico de un LBDCG no conocido
previamente.
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