CASOS CLINICOS

Linfoma primario infratentorial
del sistema nervioso central
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Resumen Summary

Se describe el caso de una mujer de 39 afios con mani#s-39 year-old woman presented with neurotic and neuro-
taciones psiquiatricas y neurolégicas, cuya TAC demudsgic symptoms is described. Computerized tomography
tra atenuacidn de centros ovales con captacion del corevealed contrast uptake in nodular form of oval centers
traste de forma nodular y con edema perilesional. Sad perilesional edema. Clinic characteristics and possi-
discuten las caracte-risticas clinicas y la posible etiopatdde etiopatogeny are discuss@st-mortenexamination
genia de estos tumores. La necropsia confirma la existatisclosed presence of a primary cerebral lymphoma type

cia de un linfoma primitivo cerebral de tipo B sin afecciéB, not involving other organs.

de ningun otro drgano.
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Introduccién

Dentro de la casuistica general de los tumores encefa-
licos, los linfomas primarios cerebrales son tumores
poco frecuentes ya que constituyendel 0.8a1.5% delas
neoplasias cerebrales.! Estos han recibido multiples
denominaciones tales como: microglioma, sarcoma de
células reticulares, sarcoma del sistema reticulo endo-
telial, sarcoma perivascular, etcétera. Actualmente se
clasifican como linfomas;? aunque mas recientemente
se han definido como tumores del sistema inmune.?
Algunas formas de linfomas permanecen como tumores
localizados, otras se dispersan en la médula 6seay en
la sangre como progresién leucémica.! El sistema ner-

vioso puede ser afectado por estas neoplasias en algin
momento del curso de la enfermedad.®

El objetivo de este manuscrito es presentar un caso
con una afectacion primaria del sistema nervioso cen-
tral, al mismo tiempo que expondremos algunas de las
caracteristicas de esta enfermedad.

Presentacion del caso

Mujer de 39 afios sin antecedentes familiares, ni perso-
nales de interés, sin habitos téxicos conocidos, que
desde tres meses previos a su ingreso presenté un
cuadro depresivo, rebelde a tratamiento médico habi-
tual por lo que fue asistida por el psiquiatra. Present6
ligera mejoria pero sin alivio total. En ese tiempo
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comenz6 a presentar afasia transitoria de tipo motor,
de varios segundos de duracion de los cuales se
recupero sin secuelas, cefaleas persistentes, pérdida
progresiva de fuerza de forma difusa, mas intensa en
extremidades izquierdas. Ha presentado igualmente
inestabilidad a la marcha, con tendencia a desviarse
hacia la derecha, temblor de reposo en miembro supe-
riorizquierdo que cede con el movimiento voluntario. Al
mismo tiempo sus familiares notan cambios de con-
ducta importantes, desorientacién temporo-espacial,
bradipsiquiay voz monétona. Enlos 15 dias previos ha
presentado convulsiones, por lo que es asistida en su
policlinico. Es ingresada en este centro hospitalario
para estudio por convulsiones toénico-clénicas por po-
sibles métastasis cerebrales.

El examen fisico de drganos y aparatos no muestra
alteraciones. En el examen neurolégico se constatan las
alteraciones antes referidas mas un aumento de su des-
orientacion, aumento de la rigidez del miembro superior
izquierdo. No podia deambular, ni mantener la bipedesta-
cidn pues caia hacia el lado izquierdo. Se detecta una
hemiparesia facio-braquio-crucial izquierda, con reflejos
osteotendinosos bilaterales exaltados y reflejos plantares
normales. La paciente se agrava por minutos, y muchos
examenes son practicados con cierto grado de dificultad.

El estudio analitico que incluyé hemograma, coagula-
cién completa, glicemia, funcién renal y hepética, iones,
enzimas, lipidograma, acido Urico, proteinas totales, pro-
teinograma, VDRL, VIH: resultaron normales. Velocidad
de eritro-sedimentacion: 125 mm/hora. ECG: taquicardia
sinusal. Radiografiade téraxy estudios 6seos, mamogra-
fia; ultrasonografia de abdomen y ginecologia, todos
normales. Electroencefalograma: sefialaba alteracion ce-
rebral difusa. TAC de térax y abdomen: normal. TAC de
craneo: zona de bajo coeficiente de atenuacion de cen-
tros ovales con captacion del contraste de forma nodular
y con edema perilesional importante. El fondo de ojo
mostré papiledema bilaterial y el estudio del LCR con
manometria sefialé un liquido claro, hipertenso (270 mm
Hg), glucosa de 20 mg, proteina 95 mg, 658 polimorfonu-
cleares, con escasa celularidad al citocentrifugado.

Se instaura tratamiento para el edema cerebral y las
convulsiones, asi como todas las medidas para estos
casos de extrema gravedad y fallece a las 32 horas de
su ingreso. El estudio necrdpsico reveld lo siguiente;
macrosco-picamente: encéfalo de 1,620 g, observando-
se en hemisferios cerebelososimagenredondeadade 4
cm de color blanquecino, mal delimitada, blanda, que
afecta los nucleos lenticulares del hemisferio cerebral
derecho. Ademas, edema cerebral severo, herniacion
de amigdalas y distress respiratorio severo. Se conclu-
y6 que se trataba de un linfoma primario del SNC a
células B infratentorial con lesiones difusas que afect6 a
vermis y hemisferio cerebeloso derecho con infiltracién
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al espacio subaracnoideo (Figuras 1, 2y 3); marcadores
histoquimicos positivos para LCA y vimentina, no se
encontrd ningun tipo de infiltracién, por esta entidad, en
otros 6rganos.

Discusién

Los linfomas de localizacién extranodal representan de
10 a 25% de todos los linfomas, siendo su localizacién
mas frecuente en el anillo de Waldeyer, tracto gastro-
intestinal, y en menor frecuencia la piel, 6rbita, pulmén,
mama, testiculos, tiroides, hueso y cerebro.* Cada afo
en Estados Unidos de América del Norte, son diagnos-
ticados 32 mil casos nuevos de linfomas, que pueden
afectar al SNC tanto primaria como secundariamente.!
Lalocalizacion cerebral primaria se presentatan sélo en
el 0.18 a 2% de los casos.? Sin embargo, las manifesta-
ciones neurolégicas varian en dependencia del tipo de

Figura 1. Infiltrado perivascular de células tumorales de estirpe
linfoide (Hy E x 20).
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Figura 2. Infiltracién al Vermis cerebeloso por células redondas de
estirpe linfoide (H y Ex20).

Figura 3. Imagen a mayor aumento (100 inmersion) que muestra
células linfoides malignas de fenotipo B, con aspecto plasmocitoi-
de de algunas de ellas.

linfoma. Esta entidad es mas frecuente en varones con
relacion varon/mujer que oscilade 2:1a 3:1. Laedad de
aparicion fluctda entre los 29 y 80 afios, observandose
el mayor nUmero de casos entre la cuarta y sexta
décadas de la vida, aunque aquellos que suceden en
enfermos con trasplante renal previo, dicho promedio
presumible-mente es muy inferior;* nuestro paciente era
mujer, con 39 afios de edad.

Laduracion de laenfermedad es muy variable, depen-
diendo de si solo se utilizaron medidas de soporte o si se
utilizé cirugia, radioterapia y/o quimioterapia; habitual-
mente el tiempo transcurrido entre el primer sintomay el
diagndstico es de unos dos meses y los sintomas de
presentacion se pueden clasificar en cuatro grupos:?

a) Clinicade hipertension endocraneana con cefalea,
nauseas y vomitos en 29%.
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b) Alteraciones mentales por afectacion cortical supe-
rior con demencia, alteraciones psiquiatricas o dis-
minucién del nivel de conciencia en 28%.

c) Deficiencias neurologicos focales de los pares cra-
neales, motilidad, sensibilidad o reflejos en 35%.

d) Crisis convulsivas en 18%.

Como hemos aprendido, la clinica de la enfermedad
esvariable, pero en general se comporta como un tumor
cerebral de crecimiento rapido, ademas, la clinica co-
rresponde a la localizacion del tumor. En nuestro caso
los sintomas fueron inicialmente psiquiatricos y subse-
cuen-temente presentd déficit neuroldgico, trastornos
de conciencia y convulsiones.

La localizacién puede ser a cualquier nivel pero en
64% de los casos es cerebral, en 19% afecta al tronco
cerebral, 12% lesiona al cerebro y en 3% a la médula
espinal;® de 16 a 44% de los linfomas con afeccion
cerebral son multifocales.?En nuestro caso se afectaba
fundamentalmente al cerebelo.

Los linfomas secundarios del cerebro tienden a infil-
trar fundamentalmente las meninges, mientras que en el
primario, como observamos en este caso, es mas fre-
cuente la infiltracion focal del parénquima cerebral.®

La estirpe celular deriva de los linfocitos B,” que son
generalmente difusos, y segun la clasificacion de Kiel
(Lennert), 58% son sarcomas inmunoblasticos, 28%
inmunocitomas plasmocitoides y 14% linfoblasticos.”

Con respecto a las pruebas complementarias para el
diagnéstico de estostumores sonlas mismas a utilizar para
todo tipo de lesidn expansiva intracraneal, entre ellas se
halla el estudio del LCR, cuyas alteraciones mas frecuen-
tes son la hiperproteinorraquia, aumento de la celularidad
mononucleary disminucién de la glucorraquia, todo ello se
observé en el estudio de nuestro caso. El hallazgo de
células malignas en el citocentrifugado es de valor diag-
néstico, pero poco frecuente si no hay invasion tumoral del
canal raquideo; su positividad varia desde 0 a 50%.8

Actualmente, son de gran ayuda para el diagndstico
la tomografia axial computarizada (TAC), y la resonan-
cia magnética nuclear (RMN) pero las lesiones que en
ellas se demuestran soninespecificasy no nos permiten
diferenciar de otros tumores que afectan al cerebro.° En
esta paciente la TAC fue practicada orientando a un
posible tumor primario o metastasico y sefialando ade-
mas el gran edema cerebral.

Laarteriografia es otro estudio de valor, no sélo porque
precisa la lesion sino para orientacién del neurocirujano
convistaala posible intervencién quirtrgica,*la cual nofue
practicada a nuestra paciente por su estado de gravedad.

Siempre que el estudio bidpsico postoperatorio nos
ha revelado la existencia de un linfoma, es obligatorio
descartar la posibilidad de que se trate de una metasta-
sis, para lo cual se debe realizar la busqueda de posible
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linfoma extracraneal. En este caso no se constataron
lesiones extracerebrales por los estudios practicados, ni
aun en el estudio necrépsico. La biopsia cerebral o
meningea suele ser diagndsticay en algunos pacientes
han podido identificarse células malignas también en la
biopsia de nervio periférico, muasculo, tejido adrenal o
linfoide, préstata y pulmén.t°

La alteracion del sistema nervioso empobrece el
pronodstico de vida en estos pacientes. Se estima un
tiempo de supervivencia de un afio después del diag-
noéstico, solo para 25.3% de los enfermos. Enuntrabajo
realizado por Haemiy colaboradores!! todos los pacien-
tes con complicaciones neurolégicas fallecieron, con un
tiempo de supervivencia después del diagnéstico de 3.5
meses. Nuestra paciente fallecié a los tres meses del
comienzo de su sintomatologia.

Los linfomas primarios del SNC se presentan fre-
cuentemente en sujetos inmunodeprimidos, ya sea por
inmuodeficiencias congénitas o adquiridas.? Nuestro
caso no presentaba ninguna de estas alteraciones.

Lamayoriade regimenesterapéuticos han mostrado
solamente beneficios transitorios a pesar de la agresivi-
dad de la quimioterapia, la radioterapia o la cirugia.>-241!
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