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Extranodal NK/T-CELL lymphoma with atypical presentation and difficult to diagnose

Presentamos un linfoma T/NK extranodal tipo nasal, que
tuvo una presentacion atipica, un dificil diagnésticoy una
evolucién infausta.

PALABRAS CLAVE:
Linfoma T/NK extraganglionar, corticoides.

Introduccion

Los linfomas T/NK tipo nasal son linfomas no Hodgkin
del grupo de las neoplasias de células T/NK. La denomina-
cién “nasal” hace referencia al territorio mas comun de
origen, de ahi que haya recibido otras denominaciones
como granuloma letal de linea media, linfoma sinonasal,
pero existen otras localizaciones donde puede presentarse,
como piel ,intestino, testiculos y areas de la via aerodiges-
tiva superior’2,

Su incidencia es baja en Occidente, representando el
1,5% de todos los linfomas no Hodgkin3.

Se caracteriza por estar con frecuencia asociado al
virus de Epstein-Barr, su alta agresividad y la mala res-
puesta al tratamiento®. Cuando se localiza fuera de la
cavidad nasal es mucho mas agresivo y presenta menor
supervivencia.
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Varén de 64 afios remitido a nuestro centro por pre-
sentar una tumoracion cervical izquierda de 1 mes de
evolucion.

La exploracion ORL mostré adenopatias cervicales bila-
terales mayores de 6 cm y una tumoracién rinofaringea
izquierda.

La biopsia rinofaringea mostré un infiltrado inflamato-
rio agudo, la PAAF de las adenopatias fue insuficiente, en
la TAC de cuello se observaron conglomerados adenopati-
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SUMMARY

A lymphoma T/NK nasal type extranodal who had an
atypical presentation, a difficult diagnosis and an unfor-
tunate development is reported.
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cos bilaterales y un engrosamiento en la pared posterior
del cavum mas evidente en el lado izquierdo (Fig.1a), la
TAC toraco-abdominal mostré adenopatias supraclavicula-
res bilaterales, paratraqueales derechas y lesiones hepati-
cas sugestivas de metastasis (Fig.1b).

Antes de repetir el PAAF cervical y la biopsia rinofarin-
gea el paciente presenta un sindrome febril con abscesifi-
cacion del conglomerado adenopético derecho, instauran-
dose tratamiento antibiotico y corticoideo oral.

Se realizan dos nuevas biopsias rinofaringeas y dos nue-
vas PAAF cervicales, obteniendo material linfoide atipico y
abundante necrosis que podria ser debida a necrosis tumo-
ral o secundaria al tratamiento con corticoides.

Al sospecharse un proceso linfoproliferativo agresivo
y ante la presencia de la abscesificacién adenopatica, se
decide realizar una biopsia mediante cervicotomia bajo
anestesia general, una vez finalizado el tratamiento cor-
ticoideo, que permita la obtencién de suficiente material
que pueda clasificarlo histolégicamente.

Tres dias antes de la fecha programada el paciente
acude a Urgencias por disnea, tos, expectoracion hemop-
toica y sindrome febril, ingresando en UCI por insuficiencia
respiratoria aguda. Con el diagnéstico de shock séptico por
neumonia necrotizante bilateral, celulitis-miositis cervical
(Fig. 1c) y progresion de sus posibles metastasis hepati-
cas, se inicia tratamiento empirico con una asociaciéon de
antibidticos y soporte vasoactivo. Durante el segundo dia
de su estancia en UCI se realiza biopsia abierta del conglo-



Caso Clinico - Linfoma T/NK extranodal de presentacién atipica y dificil diagnéstico

Figura 1a: TAC cervical: conglomerados adenopaticos bilaterales.

Figura 1b: TAC abdominal: lesiones focales hipodensas hepaticas suges-
tivas de metastasis.

Figura 1c: TAC cervical: celulitis y miositis cervical.

merado izquierdo, que fue compatible con linfoma T/NK
extranodal de tipo nasal (LT/NK E N), al haber coexpresiéon
de marcadores citotéxicos (TIA-1y Granzima B) y deteccion
virus de Epstein-Barr (VEB) (Fig. 2), sin confirmarse afecta-
cién en la tumoracion rinofaringea.

Al quinto dia de su estancia en UCI se inestabiliza de
nuevo hemodindmicamente, por un nuevo shock séptico,
siendo exitus.

El resultado de la necropsia mostro tejido fibroadiposo
cervical con infiltracion por linfoma T/NK extranodal de
tipo nasal con hibridacién in situ para virus de Epstein Barr
positiva y tres lesiones hepaticas también correspondien-
tes a LT/NK E N, no confirmandose la afectacién a nivel
rinofaringeo y atribuyéndose la causa de la muerte a la
neumonia necrotizante bilateral.

Discusion

Las localizaciones mas frecuentes del LT/ NK EN son las
fosas y los senos paranasales pudiendo afectar mediante
extensién por contiglidad a estructuras vecinas (paladar,
orbitas, nasofaringe y orofaringe). Pueden presentarse en
otras localizaciones, siendo la sintomatologia sistémica y la
afectacion de los ganglios linfaticos muy poco frecuente®,
a diferencia de nuestro caso, que fue la manifestacion cli-
nica, sin confirmarse la afectacion rinofaringea.

El diagnéstico es histopatolégico, caracterizandose por
presentar invasion vascular, necrosis y presencia de células
inflamatorias®. En ocasiones, principalmente aquellos LT/
NK EN con predominio de células pequefias o mixtas o
con gran componente inflamatorio, pueden remedar un
proceso inflamatorio, que es lo Unico que obtuvimos en
la biopsia de cavum. La confirmacién diagnostica depende
del estudio inmunohistoquimico, que muestra un perfil
fenotipico caracteristico, con positividad para CD56, CD2,
CCD3 y VEB, y para moléculas-proteinas asociadas a granu-
los citotéxicos (TIA-1, granzime B, perforina).

La biopsia mediante cervicotomia hubiese sido de
entrada la maniobra diagnoéstica, pero al existir lesion
macroscopica rinofaringea, pensamos que la biopsia de
ésta nos daria el diagnostico. Por otro lado, antes de la
realizacion de la biopsia, cuando se sospeche un cuadro de
este tipo es conveniente retirar los corticoides previamen-
te, ya que estan indicados como agentes antineoplasicos
en el tratamiento de linfomas malignos y pueden falsear
los resultados, tal como ocurrié en nuestro caso®. La biopsia
ganglionar realizada en la UCI finalmente logré el diag-
néstico del cuadro, pero lamentablemente no permitié
redirigir la evolucion del caso.
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Figura 2a: infiltracion por proceso tumoral constituido por células de
nucleo grande, irregular, con patrén angiocéntrico y angioinvasivo.

Figura 2c: Positividad granular citoplasmatica para Granzima-B.
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Figura 2e: Hibridacién in situ para EBV.
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