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Resumen

Se presenta @ caso de paciente masculino en la
quintadécada delavzda, con historia de cuatromesesde
obstrucciénnasal derecha, rinorreakematopurulénta y
costras

La exploracion inicial mostro tejido necrético y
costras en fosasnasales de predominio derecho

Tres mesesdespués |e aparecid perforacion septal y
una lesién eroszva necrética en paladar duro

Dosbiopsias iniciales mostraron inflamacion crénica
inespecifica La tercera biopsia reporto reticulosis
polimorfa Una revisién histopatolégica de la iltima
biopsia demostré linfoma centrofaczal intermedio no
angiocéntrico

Elpacaenterecibis radioterapiay quimioterapia, yse
logré la remision completade la lesion

Se muestran fotografias canco afios después de la
lesion inicial

Estoslinfomas sepresentan con Ulcerasy erosion de
cartilago y hueso de la nariz, senos paranasales y
paladar

Sonpolimérficos yexiste evidencia desuvinculo con
el virus Ebstein Barr Lainmunohistoquimica y genética
molecular cas: hanresueltolos problemasdiagndstico y
terapéutico delaenfermedad Lasupervivencia depende
principalmente de |a extension de la enfermedad

Palabras clave: Linfoma centrofacial, neoplasias
rinosinusales,granuloma de la linea media

Summary

The male patzent 1s M his fifth decade with a history
offourmonthswith right nasal obstruction, hematopurulent
rhmorrea and scabs i the nose The initial physical
examination showed necrotic tissue and scabs m both
the nasal foca Three mionths later he presented a septal
perforation and erodednecr otzcinyury mihe hardpal ate
The two initial biopsies that were carried out showed
chronzcunspecified inflammation, andthethzrd reported
apolymorphzc reticulosis Thehistopatological analysis
of the material of the thzrd biopsy showed the existence
of a non-angiocentric intermediate centrofaczal
lymphoma The patzent was submitted to treatment wzth
simultaneous radzotherapyand chemotherapy wzth the
end result of atotaly successful remission of the lymphoma
These abnormalities usually appear asulcers and erosions
of the cartilage and bones of the nose, the paranasal
sinuses and the palate They arepolymor phzc, and there
exists evidence Of its association with the Ebstezn Barr
wirus The patient hasbeen observed during the last five
years and has shown no evzdence of recurrence of any
related of the disease Asa consequencedf the sickness,
the patzent had dificulties to talk and eat, but wrth
rehabilitation henowhas adequate phonation andeahng
capacity The immunohistochemistry and molecular
genetic science branchei of medicine have almost solved
the diagnostic and therapeutzcproblems related to this
sickness Theindividual's prognosis depends mainly on
the extension of the affectzon and seriousness of the
disease fromwhich the panient suffers

Key words: Centrofacial, rhinosinusal neoplasias,
granuloma
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Introduccion

El sindrome de granuloma de la linea media se
enmarcd hace algunos afios en cuatro entidades:
granulomatosisde Wegener,reticulosispolimérfica,
enfermedad idiopética destructiva de la linea me-
dia y Linfoma No Hodgkin." Sin embargo, avances
enlainmunohistoquimicay en la genética molecu-
lar han permitido una mejor caracterizaciénde la
superficiecelular,y muchosde estos casos se han
enmarcado ahora como linfomas no Hodgkin de
célulasT. Estos linfomasnasales son Unicos cuan-
do se les comparacon otros linfomas no Hodgkin.
En este articulo presentamosun caso representa-
tivode estaenfermedad,su evolucién, respuestaal
tratamiento y seguimiento posterior.?

Figura 1. Linfoma erosionando. el paladar 6seo antes del
tratamiento

Informe del caso

Se trata de un paciente masculinode la quinta
década delavida, con un cuadro clinico de obstruc-
cién nasal derecha, rinorrea hematopurulenta y
costras. Durante la exploracién fisica se encontrd
tejido necrético en la fosa nasal derecha y costras
en ambas fosas nasales como unico hallazgo. El
pacienterecibiétratamientoantibiétiwcontrimetropin-
sulfametoxazol (160-800mg cada 12 h portres se-
manas), con mejoria parcial del cuadro.

reS meses después acudede o, anuestro
servicio al volver a presentar |a misma sintomato-
logia.” Esta vez durante la exploracion fisica se
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encontré una perforacion del septum nasal y una
lesién erosivade bordes necréticos del paladaren
la linea media.

Dosbiopsiasiniciales con abundantemuestray
tomadas de tejidos profundossélo mostraroninfla-
macién crénica inespecifica. Estas dos biopsias
iniciales se tomaron dentro de los primeros tres
meses de la enfermedad, antes de recibir el trime-
tropin-sulfametoxazol.

Unatercerabiopsiareportéreticulosispolimoria.
Se envi6 al paciente al servicio de oncologia en
dondese le realizé un estudio sistémicode rastreo
tumoral que result6 negativo, excepto para el ya
mencionado. Una revision anatomopatolégicade
la dltima biopsia reporté linfoma no Hodgkin de
células T de grado intermedio no angiocéntrico.

Al paciente se le dio tratamientomédico oncolé-
gico a base de radioterapia (50 Gy/ 25 Fx) y qui-
mioterapia, logrando la remisién completa de la
lesién tumoral.

Durante los Ultimos cinco afios se ha realizado
un seguimientode la evoluciénclinicadel paciente
sin encontrar evidenciade recidiva tumoral.

La lesion que provoco el tumor dejé como se-
cuelas una gran perforacion septal y erosion del
paladar, causandole al paciente incapacidad im-
portante para hablar y comer, por lo que se le
rehabilit6 al adaptarse una proétesis de paladar y
logréunaadecuadafonaciény capacidadde comer.
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Figura 2. TC axial de nariz y senos paranasales que muestra
ausencia de |a porcion cartilaginosa del septum nasal por el
tumor.
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Figura 3. Corté histopatolégico del linfoma, que muestra un
infiltrado celular mixto con linfocitos atipicos.

Discusion

Este sindrome clinico inusual se presenta con
pequefias ulceraciones progresivasy erosion de
cartilago y hueso en nariz, senos paranasales y
paladar. Los sintomasfrecuentesde presentacion
son laobstrucciénnasaly larinorreahematica.Los
sintomas sistémicos son: fiebre, sudoracién noc-
turna, pérdidade peso; sin embargo éstos no son
los sintomas comunes de esta enfermedad. Fre-
cuentemente el diagnoéstico es retardado ya que
los sintomas iniciales semejanmucho a la rinitis y/
o sinusitis.**

Figura 4. Fotograffa de paladar cinco afios después del
tratamiento. sin evidencia de recidiva tumoral.
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Histol6gicsmente estas lesiones son caracteri-
zadas por un infiltrado celular mixto, incluyendo
neutréfilos, macréfagos, eosindfilos y sobre todo
linfocitos atipicos. Este infiltrado por lo general es
angiocéntricoy angiodestructivo,no asi en nuestro
caso.f

Existen varios reportes de la relacion de esta
enfermedad con el virus de Ebstein Barr. La pre-
sencia del virus dentro de las lesiones se ha de-
mostrado por la variedad de técnicas moleculares
como la reaccién de cadena polimerasay la hibri-
dacion in situ.”®

Figura 5. Protesis palatina adaptada como parte de la
rehabilitacion, que le permite al paciente hablar y comer.

Esvariable la historianatural enunlinfomade la
células Tnotratado. Algunaslesionespermanecen
aisladasen la narizy en las estructurasde la linea
media por periodos prolongados, causando des-
truccion local, tal como sucedi6 en nuestro caso.
Otros, sin embargo, muestran diseminaciéntem-
prana con afectaciénde la piel y del pulmén princi-
palmente, aunque pueden dafiarse ademas el hi-
gado, el tracto gastrointestinaly el sistemanervio-
so central.

El tratamientode eleccién es la radioterapia, la
cual ha mostrado una supervivenciade cinco afios
en 74% segun algunas series.®°

La quimioterapiaen los dltimos afios ha comen-
zado a jugar un papel valioso y adyuvante a la
radioterapia,como sucedié en nuestro caso, mas
no como terapiasola, pues la supervivenciade los
pacientes a un afio es de sélo 15%."
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Losrecientes avances eninmunohistoquimicay
genética molecular, han logrado condensar adn
mas las enfermedades que antes se enmarcaban
dentro del sindrome de granuloma de la linea
media. Actualmenteconlaexcepciéndela granulo-
matosis de Wegener, la gran mayoria de casos
restante de este sindrome corresponde a linfomas
no Hodgkin de células T. Estos, como ya mencio-
namos, pueden ser clinicamente agresivos, con
respuesta variable al tratamiento oncolégico, de-
pendiendo principalmente de la extension de la
enfermedad.
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