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Linfoma de células B gigantes de partes blandas

de una extremidad

Giant B-cell lymphoma of the limb’s soft tissues

Marcela Judrez-Garcia'

RESUMEN

El compromiso inicial de los tejidos blandos por el linfoma no Hodgkin es sumamente inusual, se describe en la
literatura actualmente solo algunos casos que se presentan como una masa a nivel de las extremidades, como
sucedio en el caso que presentamos con una masa gigante a nivel del muslo derecho.

PALABRAS cLAVES: Linfoma no Hogdkin, Tejidos blandos.

ABSTRACT

The initial involvement of soft tissues by the non-Hodgkin
lymphoma is extremely unusual, having been described only
a few cases in the medical literature as a mass in the extremi-
ties as happened in the case we are showing with a giant mass
in the right thigh.

KEy worps: Non-Hodgkin lymphoma, Sofft tissues.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 87 afios, mestiza, procedente de Lima, refirié
que cuatro meses antes del ingreso noté aumento de vo-
lumen en el tercio proximal del muslo derecho, que se
incrementd de forma progresiva. Dos semanas antes del
ingreso, ocurrié un aumento de volumen acelerado de la
masa que comprometid la totalidad del miembro infe-
rior derecho, asociado con dolor lancinante de creciente
intensidad, localizado en el tercio proximal de la extre-
midad inferior comprometida. Adicionalmente, perdié
16 kg de peso.

Antecedentes: diagnéstico de hipertension arterial des-
de hace seis afios.

|. Médico internista, Hospital Nacional Arzobispo Loayza de Lima,
Universidad Peruana Cayetano Heredia.

Al examen: peso, 63 kg; talla, 1,56 m; indice de masa
corporal, 25,9 kg/m?; frecuencia cardiaca, 84 latidos/
min; frecuencia respiratoria, 20 respiraciones/min; pre-
sién arterial, 130/70 mmHg; temperatura, 36,4 °C. Pali-
dez leve, tumefaccion dolorosa, dura, caliente y que no
deja févea en el muslo derecho; edema blando, doloro-
so, con fovea en la pierna derecha. Articulaciones sin
limitacién funcional. No adenopatias palpables. Pulmo-
nes normales; cardiovascular y ruidos cardiacos norma-
les, un soplo sistdlico II/VI en el drea mitral; circulacién
venosa superficial visible en los miembros inferiores.
Abdomen, blando, sin visceromegalia. Sistema nervio-
so sin alteraciones.

Exdmenes auxiliares: hemoglobina, 11 g/dL; hemato-
crito, 32%; microcitosis, 1+; hipocromia, 1+ y aniso-
citosis 1+; leucocitos, 7 400/mm® y férmula diferencial
normal; plaquetas, 146 000/mm?; reticulocitos, 0,8%;
indice de produccién medular, 0,43; tiempo de protrom-
bina, 13,1 s; INR (international normalized ratio), 1,06.
Glicemia, 79 mg/dL; creatinina, 0,66 mg/dL; proteinas
totales, 6,6 g/dL; albimina, 3,7 g/dL; globulinas, 2,9 g/
dL; bilirrubina total, 1,04 mg/dL; dimero D, 0,5 UI/L.
Examen de orina: leucocitos, 0-2/campo; hematies, 0-2/
campo.
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Figura |. Radiografia simple de miembros inferiores comparativa:
se evidencia incremento de volumen del muslo derecho e imagen
radioopaca externa en el tercio medio de la diafisis del fémur derecho.

Radiografia de térax: leve aumento de la silueta cardio-
vascular.

Ante la sospecha de trombosis venosa profunda, a nivel
femoral, se inici6 anticoagulacién con warfarina.

Radiografia simple de fémur comparativa: incremento
marcado de partes blandas en muslo derecho (Figura 1),
no lesiones dseas.

Ecografia de muslo derecho: engrosamiento y aspec-
to edematoso de la piel y el tejido celular subcutdneo,
con marcado engrosamiento e irregularidad del plano
muscular profundo de la regién anterior del muslo, que
ocupa los dos tercios proximales, con deformacién de la
ecoestructura. La ecograffa abdominal y la tomografia
abdominopélvica mostraron solo litiasis vesicular.

Angiotomograffa multicorte (Figuras 2-5): tumoracion
sélida de densidad de partes blandas en el muslo dere-
cho proximal, que envuelve los vasos femorales y el fé-
mur derecho proximal, se aprecia compresién vascular
de cardcter extrinseco.
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Figura 2. Angiotomografia multicorte: incremento de volumen del
muslo derecho asociado con hipervascularizacion.

Se realiz6 biopsia de la masa en el muslo derecho y se
encontré infiltracion de las partes blandas por probable
tejido neopldsico maligno, cuyo estudio histopatoldgico
fue sugestivo de proceso linfoproliferativo. El diagndsti-
co inmunohistoquimico fue linfoma difuso de células B
grandes, sin sobreexpresion de bel-2. Inmunohistoquimi-
ca: CD-20 positivo, CD-3 negativo, bcl-6 negativo, bcl-2
negativo, Ki-67 90%, MUM-1 sobreexpresado.

DISCUSION

El caso correspondié a una paciente con una masa gi-
gante en el muslo derecho, de crecimiento rdpido en
semanas, la presencia de edema y el efecto de masa pri-
mario, el tamafio mayor a 20 cm, el dolor y la firmeza
del tumor asociados a la pérdida de peso llevaron a la
sospecha de malignidad.”

El diagnéstico diferencial de una masa gigante de-
pendiente de partes blandas maligna, comprende a los
sarcomas primarios de tejidos blandos y las metdstasis
a tejidos blandos. De estos, los mds frecuentes son el
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Figura 3. Masa de aproximadamente 30 x 20 x 10 cm, bordes
definidos, hiperdensa en relacion al plano muscular (capta contraste),
hipervascularizada, con dreas de calcificacion y sin compromiso
de estructuras 6seas, localizada a nivel anteroexterno del muslo
derecho.

melanoma y los carcinomas indiferenciados de rifién,
pulmén, mama y tiroides, asi como los linfomas de par-
tes blandas.V

Los sarcomas primarios son neoplasias mesenquimales
raras, constituyen el 0,7% de todas las neoplasias ma-
lignas en la poblacion general, con una incidencia anual
ajustada para la edad de 30 casos por millén de habitan-
tes. Se describen en todos los grupos etarios, 15% en ni-
flos menores de 15 afios y 40% en mayores de 55 afios.
Aproximadamente el 80% de los sarcomas se origina en
el tejido blando y el 20%, en el tejido 6seo.?)

La distribucion anatémica de los sarcomas de tejido
blando en una serie de 4 508 adultos fue 46% en los
muslos, los gliteos y la ingle; 13% en las extremidades
superiores; 18% en el térax; 13% en el retroperitoneo y
9% en la cabeza y el cuello. Adicionalmente a su capa-
cidad para la destruccidn y recurrencia local, presentan
riesgo sustancial de metéstasis a distancia que aumenta
con la ausencia de diferenciacion.”

Los sarcomas de las extremidades mds comunes son el
liposarcoma, el histiocitoma fibroso maligno, el sarco-
ma tenosinovial, el fibrosarcoma y el sarcoma epiteloi-
de. El crecimiento es por extension directa, infiltra los
tejidos y las estructuras adyacentes; por lo general, se
extiende a lo largo de los planos tisulares y solo rara-
mente atraviesan la fascia o el hueso. El sitio primario
de metéstasis de los sarcomas de las extremidades es el
pulmén en el 70 a 80% de pacientes.”’ El compromiso
de los ganglios linfaticos es infrecuente, excepto para
ciertos tipos histolégicos como el rabdomiosarcoma, el
sarcoma de células claras y los sarcomas vasculares.®
La probabilidad de metdstasis a distancia aumenta con
el tamafio del tumor, que es del 57% cuando el tumor
mide més de 20 cm.®

El histiocitoma fibroso maligno se presenta en la radio-
graffa convencional como una masa de tejido blando
mayor a 5 cm de didmetro, se localiza a lo largo de la
diéfisis de los huesos largos, con calcificacién u osifi-
cacién de la masa detectada en el 5 a 20% de los pa-
cientes, las que pueden ser punteadas, curvilineas y/o
pobremente definidas. La formacién dsea heterotdpica
puede presentarse en la periferia de la masa. El ultra-
sonido demuestra una masa heterogénea bien definida,
que contiene areas hiperecoicas asociadas con el tumor
y dreas hipoecoicas asociadas con necrosis. La tomo-
graffa muestra una masa, a nivel de los tejidos blandos,
grande y lobulada, con densidad similar a la del miscu-
lo, con dreas centrales de atenuacién que corresponden
aregiones de necrosis o de antigua hemorragia. No se ob-
serva atenuacion grasa, a diferencia del liposarcoma.™
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El liposarcoma presenta predileccion por el tejido lipo-
génico del retroperitoneo y las regiones perirenal y me-
sentérica. El liposarcoma de extremidades se localiza
preferentemente en la fosa poplitea, el tercio medio del
muslo y el hombro, con predileccién por el lado dere-
cho. El ultrasonido de un liposarcoma bien diferenciado
usualmente muestra una masa hiperecogénica, muchas
veces indistinguible de un lipoma, pero el Doppler re-
vela una mayor vascularidad. Adicionalmente, puede
describirse como una masa de ecogenicidad heterogé-
nea con centro hipoecogénico, por la necrosis, cuando
el crecimiento tumoral excede el aporte sanguineo.®1?

Las caracteristicas tomogréficas del liposarcoma inclu-
yen la presencia de una masa sélida, heterogénea (hipo
e hiperdensa), infiltrante, acentuada por el contraste, y
se describe también como una masa mixta con focos
de grasa de baja atenuacién o una masa pseudoquistica
de densidad acuosa. La calcificacién es detectable en el
12% de los casos.”)

Los tumores primarios que con mds frecuencia ori-
ginan metdstasis a nivel de los tejidos blandos son el
melanoma y los carcinomas. El melanoma que origina
metdstasis a nivel de los tejidos blandos muestra en la
tomograffa una o varias masas hipervasculares con alta
densidad relativa al mdsculo."? Los carcinomas de pa-
trén pleomérfico primitivo de nasofaringe, mama, pul-
mon, pdncreas, rifién, vesicula biliar, timo o tiroides que
afectan secundariamente a los tejidos blandos pueden
ser dificiles de distinguir de los sarcomas; se presentan
como masas superficiales o intramusculares en las que
el estudio microscépico requiere de técnicas de inmuno-
histoquimica para su correcta identificacion y separa-
cién de un sarcoma verdadero.'?

El carcinoma de células renales compromete al pulmén,
los nddulos linfaticos, el hueso y el higado. Las metds-
tasis al muisculo esquelético se presentan en el 0,6% al
1,1% de los casos, y los sitios mds comunes de presenta-
cién son el muslo (30%), la extremidad superior (18%),
y el hombro (15%). Se presenta como una masa no do-
lorosa o con leve dolor (24%), de apariencia multinodu-
lar y necrosis focal y/o hemorragia.!”

Los linfomas no Hodgkin (LNH) son un grupo hetero-
géneo de desdrdenes linfoproliferativos que se originan
en los linfocitos B, T y NK, con una incidencia anual del
5% y 60 000 nuevos casos por afio.'*!> Los linfomas
de células B representan el 80 a 85% de los casos.!'9 El
subtipo mds frecuente del LNH es el linfoma de células
B gigantes, que alcanza el 31% de todos los LNH con
una incidencia de 7 casos por 100 000 personas en Esta-
dos Unidos, y que se incrementa con la edad.!>!”
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La enfermedad extralinfitica y extramedular ocurre
hasta en el 40% de los casos. El sitio mds comiin de
compromiso es el tracto gastrointestinal; sin embargo,
puede comprometer virtualmente cualquier tejido, in-
cluyendo los testiculos, los huesos, la piel, las partes
blandas y las glandulas salivales, entre otros.!®

Los linfomas que se presentan como una masa a nivel
de tejidos blandos, sin evidencia de compromiso gan-
glionar o de piel, son extremadamente raros.

Una serie de 19 pacientes publicada por la Clinica Mayo
encontrd que los sitios principales de compromiso son
la extremidad inferior (7 casos), la extremidad superior
(6 casos), la pared tordcica (3 casos), la region glitea
(2 casos) y la region subgaleal frontal (1 caso). En esta
serie, el estudio inmunohistoquimico reveld 11 casos de
linfoma de células grandes B, un caso de células gran-
des T, dos linfomas de células pequefias no-hendidas y
cinco linfomas de células B de bajo grado. Los autores
concluyeron que los linfomas malignos que son inicial-
mente diagnosticados a nivel de los tejidos blandos son
frecuentemente linfomas de células grandes con feno-
tipo B.1?

El linfoma de células B de la zona marginal extranodal
que se origina en el tejido epitelial (estomago, glandu-
las salivales, pulmén, intestino y en cualquier 6rgano)
representa el 5% de los LNH y fue originalmente 1la-
mado ‘pseudolinfoma’, debido a su tendencia a perma-
necer localizado en el tejido de origen. Actualmente es
definido como una neoplasia de células B clonales con
frecuente recurrencia local y potencial para extension
sistémica y transformacion a linfoma de células B de
alto grado.

En otra serie de la Clinica Mayo, en un periodo de 10
afos, se encontrd que el linfoma extranodal de las ex-
tremidades constituy6 el 0,11% de todos los linfomas
malignos; durante ese periodo se reportaron ocho casos,
cuatro en el muslo, dos en el brazo, uno en el tobillo y
uno en la pierna. El escdn tomogrifico demostré una
masa sélida, que captaba contraste y que se localizaba
con mayor frecuencia en el muslo, e infiltracién de los
grupos musculares.*”

El caso reportado es extremadamente inusual y corres-
ponde a un linfoma difuso de células B grandes que se
presenté como una masa gigante a nivel del muslo de-
recho.
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