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INTRODUCCION

Reinaldo Rincon-Sanchez?

Resumen

La poliposis linfomatosa (PL) es la caracteristica endoscdpica del linfoma de células del manto (LCM)
gastrointestinal primario, un tipo infrecuente de linfoma no Hodgkin (LNH) de células B, asi como un pa-
trén endoscopico tipico, pero infrecuente, del compromiso del tracto gastrointestinal (TGI) por LCM nodal.
Presentamos el caso de un hombre de 62 afios con LCM nodal, con PL como manifestacion del compromiso
gastrointestinal, y realizamos una revision de la literatura.
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Abstract

Lymphomatous polyposis (LP) is the endoscopic feature of primary gastrointestinal mantle cell lymphoma
(MCL), a rare type of B-cell non-Hodgkin's lymphoma (NHL) and a typical but rare endoscopic pattern of
gastrointestinal tract involvement (GIT) by nodal MCL. We present the case of a 62-year-old man with nodal
MCL, with LP as a manifestation of GIT, and review the literature.
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en pacientes con LCM GI primario y extranodal, con

infiltracién del TGI, no es especifico de este tipo de lin-

El linfoma no Hodgkin (LNH) del tracto gastrointes-
tinal (TGI) es el linfoma extranodal mds frecuente.
Aproximadamente, el 15 %-30 % de los linfomas extrano-
dales primarios ocurren en el TGIL. El linfoma de células del
manto (LCM) representa el 3 %-6 % de todos los LNH. Este
tiene un comportamiento bioldgico y clinico heterogéneo,
y frecuentemente se diagnostica en un estadio avanzado(?).
La poliposis linfomatosa (PL) es un hallazgo endoscé-
pico poco comun que, aunque se ha descrito tipicamente

foma, también se ha descrito en pacientes con linfoma
folicular y linfoma de tejido linfoide asociado con muco-
sas (MALT). La PL se caracteriza por la presencia de
multiples lesiones polipoides, que comprometen largos
segmentos del TGI®¥.

Presentamos el caso de un paciente con PL como mani-
festacion endoscopica de compromiso secundario del
TGI por LCM extranodal. Este reporte de caso se realizd
siguiendo las pautas del case report guidelines (CARE)®.
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PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 62 anos con antecedente de hipertension
(HTA). Ingresa a urgencias por cuadro clinico de 4 meses
de evolucién, consistente con aparicién de adenopatias no
dolorosas en el cuello y la region inguinal, con crecimiento
progresivo. Durante los ultimos 2 meses asocia cambios
en el tono de la voz, disnea mMRC 3 y diaforesis nocturna
con el decubito, disfagia orofaringea para sélidos y pérdida
de 20 kg de peso. A la exploracion fisica se palpa presencia
de adenopatias duras de hasta 2 cm en cadenas gangliona-
res cervicales, axilares e inguinales, y amigdalas palatinas
aumentadas de tamafo. Los paraclinicos iniciales mostra-
ron linfopenia (900 pL) sin otras anormalidades.

Con sospecha de trastorno linfoproliferativo se realiza
tomografia (TC) de cuello, abdomen y pelvis contrastadas,
con hallazgo de hipertrofia amigdalina, que condiciona el
cierre del 70% de la orofaringe, extenso compromiso por
adenopatias en cadenas ganglionares cervicales, axilares,
mediastinales, con conglomerado ganglionar subcarinal,
con efecto obstructivo sobre bronquios fuente, retroperito-
neales y engrosamiento de las paredes gastricas (Figura 1).

Figura 1. TC de abdomen contrastado. Engrosamiento de las paredes
géstricas de predominio en fondo géstrico.

Endoscopia de vias digestivas altas (EVDA) con amigda-
las palatinas severamente aumentadas de tamano, mucosa
esofdgica edematizada, engrosamiento de los pliegues gas-
tricos y presencia de multiples lesiones polipoides, vascula-
rizadas, algunas ulceradas superficialmente de entre 2 y 25
mm (Figura 2).

El estudio histopatoldgico del esofago, estémago y duo-
deno revela un extenso infiltrado por linfociticos atipicos,
maduros, de tamafio pequeflo y mondtonos en laldmina pro-
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pia, con positividad para CD20, CDS, ciclina D1 y bcl-2, con
un ki-67 del 60 % en el estudio inmunohistoquimico, com-
patible con infiltracién por LCM variante clésica (Figura 3).
Biopsia excisional del ganglio cervical con hallazgos simila-
res. Médula 6sea (MO) con infiltracién del 10 %.

Ante paciente con LCM ganglionar, con compromiso
extranodal del TGI y MO, indice prondstico internacional
para linfoma del manto (MIPI) de riesgo intermedio, con
riesgo de obstruccién completa de la via drea por infiltra-
cién amigdalina, se administré prefase con esteroide sisté-
mico y luego quimioterapia con esquema R-CHOP (ritu-
ximab + ciclofosfamida + vincristina + doxorrubicina +
prednisona) intercalado con R-DHAP (rituximab + dexa-
metasona + citarabina + platino). Actualmente se encuen-
tra en cuarto ciclo de quimioterapia, con desaparicién de
las adenopatias periféricas y normalizacién del tamafio de
las amigdalas.

REVISION DE LA LITERATURA

El LCM es un subtipo infrecuente de LNH de fenotipo B
maduro. Este representa el 3 % al 6 % de los LNH. Afecta
predominantemente a hombres (2-3:1) y la edad media
al diagnéstico es de 68 afos!"?. En el momento del diag-
nostico, el 75% de los pacientes presenta un estadio avan-
zado, con linfadenopatia generalizada, compromiso de la
médula 6sea y del TGIW. El TGI es el sitio extranodal més
comunmente afectado por el LCM periférico, y existe com-
promiso microscépico en el 88 %-92 % de los casos, pero
solo el 25 % de los pacientes presenta sintomas GI®*¢7),
Los hallazgos endoscépicos son variables e incluyen lesio-
nes polipoides, patrén granular, ulceras superficiales, infil-
tracion difusa de la pared GI 'y cambios inespecificos de la
mucosa, como edema®?),

La PL se reconocié por primera vez hace dos siglos, sin
embargo, se describi6 y revisé por primera vez en 1961, por
Cornes y colaboradores®, como la afectacién GI primaria
del LCM. Representa el 4 % al 9 % de los linfomas B GI
primarios y se origina de la zona del manto de los folicu-
los linfoides™>. Los principales sintomas de presentacion
son dolor abdominal, diarrea y hematoquecia; la pérdida
de peso, la sudoracién nocturna y la fatiga también son fre-
cuentes!”. El hallazgo endoscépico consiste en la presencia
de multiples lesiones polipoides de 2 mm, hasta varios cen-
timetros de didmetro, con o sin mucosa normal intercalada,
en uno o mas segmentos del TGI. Se caracteriza por la pro-
liferacién de linfocitos monomorficos de tamafio pequeiio
a mediano y en el estudio de inmunohistoquimica como
CD20+, CDS5+, CD23-, con sobreexpresion de la traslo-
cacién cromosdmica t (11;14) y ciclina D1®. Con mayor
frecuencia afecta la region ileocecal, el ileon, el estémago y
el duodeno!®'V),
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Figura 2. Endoscopia de vias digestivas altas. A. Lesiones polipoides en fondo géstrico. B. Severo engrosamiento de pliegues géstricos. C.
Lesiones polipoides con compromiso circunferencial del bulbo duodenal. Lesién ulcerada (A). D. Lesiones polipoides de tamarios variables en
segunda porcién duodenal.

Figura 3. Histopatologia e inmunohistoquimica. A. Infiltracién duodenal por linfocitos pequeios, monétonos (tincién hematoxilina-eosina,
40x). B. Marcacién nuclear positiva para ciclina D1 (40x).
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La PL es el patrén endoscépico tipico (poco comun)
del compromiso del TGI por LCM nodal®*%'?), El com-
promiso esofdgico por LCM es inusual debido a la baja
cantidad de células linfoides®'®). Aunque el compromiso
GI por LCM tipicamente ocurre como PL, este no es un
hallazgo especifico de LCM, también se ha descrito en
casos de LNH de células T, linfoma folicular, MALT vy lin-
foma difuso de células B grandes®*.

La afectaciéon primaria TGI por LCM en forma de PL
tiene implicaciones prondsticas. Presenta un comporta-
miento bioldgico agresivo e implica una mediana de super-
vivencia de 3 a 4 afios®*%'?, Por el contrario, la evaluacién
del TGI, como estadificacion de la enfermedad en pacien-
tes con LCM nodal confirmado, tiene poco impacto en las
decisiones terapéuticas(*+©),

El tratamiento de la PL consiste en el manejo del linfoma.
Existe variabilidad en la préctica clinica en torno al enfoque
terapéutico del LCM. En términos generales, la eleccion
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del esquema de tratamiento se basa en las caracteristicas
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CONCLUSIONES

El TGI es el sitio extranodal més frecuentemente afectado
por el LCM periférico y la PL es una manifestacién endos-
copica poco comun de este y otros tipos de LNH, por lo
que se debe tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de
la poliposis maltiple del TGIL.
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