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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente de 34 anos de edad con el diagnésti-
co de linfoma esplénico de la zona marginal, una entidad poco reconocida
en nuestro medio. Se describen algunas de sus caracteristicas y se resalta el
diagnostico, el cual debe ser precoz para el tratamiento Gptimo de esta
patologia. Esta entidad puede debutar como una esplenomegalia gigante
requiriendo tener presente todas las causas que son capaces de producirla.

PALABRAS CLAVE: Linfoma extranodal. Linfoma esplénico de la
zona marginal. Esplenomegalia gigante.
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ABSTRACT

This paper reports on a case of a 34-year male patient diagnosed for
splenic lymphoma of the marginal zone, a rare entity in our milieu. Fea-
tures of the disease are described. Early diagnosis is a must for optimum
treatment of such a pathology, whose onset can be giant splenomegalia.
All possible causes are to be considered.
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INTRODUCCION

El linfoma esplénico de la zona marginal (LEZM) es un
desorden linfoproliferativo primario del bazo que se ha descri-
to recientemente, en la mayoria de los casos afecta a pacientes
de mayor edad (1) y son considerados como linfomas de célu-
las B extranodales indolentes (2).

Independientemente de su baja agresividad, su progresién
histologica ha sido descrita en esporddicos estudios e igual-
mente su frecuencia junto con sus caracteristicas generales.
Las anomalias moleculares de éste fendmeno son conocidas
en el momento actual aunque contindan amplidndose los
conocimientos sobre este proceso (3).

El linfoma primario de bazo es una forma de presentacién
muy rara de los linfomas, pues se calcula su incidencia en 1%
de los mismos (4).

En la presente comunicacién aportamos un caso de LEZM
a cuyo diagnéstico se llegd por aspiracion de la médula dsea
conjuntamente con la esplenectomia y el estudio histopatol6-
gico del bazo, siendo este el primer caso reportado en nuestro
hospital desde hace 45 afios.
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CASO APORTADO

Paciente de 34 afios, varén, blanco, al cual se le diagnostic6 hace
4 afios un linfoma no Hodgkin (LNH) de células grandes y pequefias
por estudio histopatolégico de un ganglio, recibiendo por dicha razén
varios esquemas de tratamiento que él desconoce. Hace dos afios
aproximadamente comenzé con pérdida de peso, sensacién de opre-
sién en el abdomen y fiebre de 38° C, acudiendo a un facultativo
quien le indicé diferentes medicamentos, con relativa mejoria de sus
sintomas, hasta hace alrededor de 30 dias en que presentd dolor en el
costado izquierdo, con sensacién de un “salto” en esa zona, diafore-
sis, fiebre de 37.5-39° C, asi como astenia, anorexia y pérdida de
peso de 20 kg, por lo que es hospitalizado.

En la exploracién fisica destaca nutricion deficiente, palidez
marcada de piel y mucosas, fiebre de 38 °C.

Disminucién del murmullo vesicular en base pulmonar
izquierda, latidos cardiacos taquicdrdicos, soplo sistélico mitral
II/VI (Levine), TA: 100/60 mm Hg; frecuencia cardiaca central de
100 lat/min. En el abdomen se palpa hepatomegalia que rebasa en
un centimetro el reborde costal, con esplenomegalia que llega a la
fosa iliaca derecha, no dolorosa, de consistencia dura, contornos
regulares y que contacta con el 16bulo izquierdo del higado. No se
palpan adenopatias en las cadenas ganglionares periféricas. El res-
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to de los exdmenes de otros aparatos y sistemas fueron normales.
Exploracién rectal y fondo de ojo: normales.

Estudios analiticos: hemoglobina: 2 g/dl, hematdcrito: 0,12, leu-
cocitos: 11,3 x 10%1 con férmula diferencial de: linfocitos: 0.83, neu-
tréfilos 0,17, linfocitosis de 9,379 x 10%1, velocidad de sedimenta-
cion globular: 142 mm/1* h, conteo de reticulocitos: 3 x 10%/1,
plaquetas: 60 x 10%1, VCM: 71 fL. Tiempos de coagulacién y sangra-
do, protrombina, TPT (Kaolin), glucemia, creatinina, iones, enzimas
hepaticas: normales, excepto la LDH: 640 U/l. HBsAg y anticuerpos
para virus C, gota gruesa, prueba de Mantoux 5-PPD: negativos.
VDRL y VIH: negativos.

Radiografia de torax: reveld discreto derrame pleural izquier-
do que remitid en ulteriores controles. ECG: taquicardia sinusal.
Ultrasonografia abdominal: tumoracién en hipocondrio izquier-
do que se extiende hasta la fosa iliaca derecha de aproximada-
mente 33 x 20 x 12 cm y que por su forma corresponde a una
esplenomegalia gigante, los contornos del érgano son regulares
existiendo desplazamiento renal y del 16bulo izquierdo hepatico.
La estructura de la cara anterior esplénica se aprecia normal. En
el interior del 6rgano existe una infiltracion heterogénea de
aspecto maligno.

Tomografia axial computarizada (TAC) de retroperitoneo: sin
alteraciones. El examen gammagrdfico constaté una hepatomega-
lia discreta inespecifica y un bazo gigante no captante. El aspirado
de la médula dsea practicado en dos oportunidades fue sospechoso
de mielofibrosis, pero sin diagndstico de certeza. Biopsia de
médula dsea: muestra escasa, existe presencia de patrones micro-
nodulares, intersticial y paratrabecular, con células medianas y
pequeilas, siendo el diagndstico el de una médula infiltrada por un
LNH de bajo grado. Después de la administracién de cuatro
paquetes de sangre total y mejorar su estado general fue interveni-
do quirdrgicamente con los siguientes hallazgos operatorios:
esplenomegalia de 3900 g con mensuraciones de 33 x 21 x 12 cm.
Al corte se observa presencia de un infiltrado nodular pequefio, de
color gris-blanquecino que afecta a toda la parte interna del 6rgano
fundamentalmente la pulpa gris, ddndole al érgano una consisten-
cia dura-carnosa (Fig. 1). Se encuentran dos adenopatias de 2 x 2,5
cm a nivel del hilio esplénico. Biopsia de cufia hepdtica: normal.

Conclusion: Linfoma no Hodgkin de células B de bajo grado,
extranodal primario de bazo, tipo linfoma de zona marginal sin linfo-
citos vellosos en periferia (Fig. 2).

Después de la operacién fue transfundido en dos oportunidades,
comenzando antibioticoterapia y cuidados generales, siendo dado de
alta con estudios de laboratorio, hematoldgicos e imagenoldgicos
normales. No se aplica quimioterapia por estar en remision después
de la esplenectomia y no demostrar enfermedad activa hasta el
momento.

Fig. 1. Esplenomegalia gigante de consistencia dura con cdpsula
conservada. Obsérvese en la superficie de corte como el infiltrado
tumoral forma pequerios nédulos blanquecinos perlados tipicos.

(zona oscura) que estd siendo obliterado y reemplazado por las
células neopldsicas (zonas claras) (H/E-20x).

DISCUSION

Cen y cols. (5) en un estudio realizado en China entre
1976 y el 2002 encontraron 458 pacientes con el diagndstico
de linfoma, de los cuales 139 tenian localizacién extranodal
para un 30,3% y de éstos, s6lo 15 (10,8%) tenian localizacion
esplénica. Lopez y cols. (6) en su investigacion en Espaiia, de
382 pacientes con LNH de células B encontraron localizacién
extranodal en 118 (31%) y muy escasos con localizacién en el
bazo; mientras que Krol y cols. (7) en Holanda en su serie de
389 pacientes encontraron un 20% con localizacién extrano-
dal y reportan igualmente poca cantidad de casos con localiza-
cién esplénica. Erlemann y cols. (8) sefialan que alrededor del
30% de los LNH son extranodales y ocurren en el abdomen,
en el bazo y en el higado.

El LEZM y el linfoma esplénico nodal de la zona marginal
(LENZM) son entidades recientemente descritas y separadas
como dos entidades clinicas patoldgicas diferentes (9). Ambos
son dos tipos raros de linfoma, con muy bajo indice de sospe-
cha en su diagnéstico, no obstante, con el conjunto de altera-
ciones moleculares y estudios clinicos puede aclararse el diag-
néstico de estos procesos no muy bien caracterizados dentro de
las enfermedades neopldsicas hematoldgicas. Los LEZM son
enfermedades que afectan al bazo, la médula ésea y la sangre
periférica como primera manifestacion de la enfermedad,
como fue observado en nuestro enfermo.

El diagndstico se realiza basado en los estudios histopato-
l6gicos y auxiliado por el cuadro clinico (3), tal y como se
observo en este caso.

El LEZM es un linfoma indolente en el que pocos casos
pueden continuar un curso agresivo (1,9). El estudio molecu-
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lar en esta entidad estd comenzando a revelar nuevos diagn6s-
ticos y marcadores que sirven de prondstico al mismo tiempo
que se pueden aplicar nuevos agentes terapéuticos (3,7). Por
otro lado, el LENZM es una neoplasia de células B originadas
en el nédulo linfético y cuya histologia recuerda la infiltracion
nodal por MALT o un LEZM (9).

Los linfomas primarios del bazo en pacientes con espleno-
megalia considerados como idiopdticos son significativos
como lo muestra la investigacion de Carr y cols. (10), quienes
entre 1994 y 2001, recibieron 86 casos con esplenomegalia,
de los cuales 18 eran considerados como idiopaticos por los
diferentes estudios para esta enfermedad; de éstos, 7 (39%)
fueron diagnosticados de linfoma y 5 eran LEZM, este estudio
no solo sirvié para el diagnostico (de ellos tres requirieron
quimioterapia, y cuatro estaban en remision por sus esplenec-
tomias y no tenian evidencia de enfermedad activa como ocu-
rrié en nuestro caso) sino también para valorar las caracteristi-
cas anatomicas del bazo: en este estudio los bazos median
como promedio 21 cm con un rango de 14-34 cm y un peso
promedio de 996 g con un rango de 320-1840 g, en nuestro
enfermo el bazo media 33 cm y pesaba 3900 g, lo que lo
caracterizaba como una esplenomegalia gigante.

Zhang y cols. (11) en un andlisis de 23 casos de linfoma
primario del bazo sometidos a esplenectomia, uno de ellos sélo
para exploracién y el resto, 22 (96%), para tratamiento, encon-
traron que todos los casos después del estudio histopatoldgico
tenfan diagndstico correcto y recibieron tratamiento adyuvante
con quimioterdpicos y fueron estratificados para conocer la
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