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Presentamos un paciente con compromiso multiorganico, sugerente de vasculitis
sistémica, cuyas biopsias fueron compatibles con granulomatosis linfomatoidea
(linfoma angiocéntrico).

REPORTE DEL CASO

Paciente varon de 44afios de raza negra, natural de Ica, procedente de Lima,
hospitalizado en enero de 1990 con un tiempo de enfermedad de 7 meses. En julio de
1989 presenta odinofagia, sensacion de ardor faringeo y tupidez nasal, recibe varios
esquemas antibidticos sin mejoria. Dos meses después desarrolla disfagia a
solidos.malestar general, pérdida de peso(6 kilos en los tltimos meses). En noviembre
presenta lesiones nodulares en troncos y extremidades, sin dolor ni eritema, que se
ulceran y luego se cubren de costras; durante esta época nota hinchazéon de la pierna
derecha hasta la rodilla.

El examen reveld un paciente febril, taquicardico. En piel: se observaron nédulos de
diferente diametro, el mayor de 3 cms., ulceras con bordes en sacabocado, algunas de
superficie costrosa, distribuidas en miembros inferiores, region cervical posterior y
tronco. Edema en miembros inferiores, asimétrico mayor en el miembro inferior
derecho. Microadenopatia generalizada. En ojos epiescleritis, agudeza visual normal en
el ojo derecho, vision cuenta/dedos a 1.5 m. en el ojo izquierdo, motilidad normal,
cornea turbia y Tyndall ++++ en vitreo de OI. Fondo de ojo: normal en OD; en Ol no se
pudo observar. En Mucosa oral se observaron ulcera en paladar blando, de bordes
definidos en sacabocado, de aproximadamente 0.8 cm.,de diametro. En térax y
pulmones, respiracion ruda en ambos campos pulmonares. En aparato cardiovascular,
taquicardia ritmica. En genitourinario, epididimos engrosados y con nodulos. El resto
del examen clinico no fue contributario.

EXAMENES AUXILIARES

Eritrosedimentacion 33 mm/h (West.), hematocrito, 40%, linfopenia, trombocitosis,
VDRL no reactivo, aglutaciones en placa: tificas paratificas y brucella negativas,
crioglobulinas 136 ng/ml (VN: 80ng/ml), FR(-), AAN (-) LE(-), C3 110mg. (VN: 8-
140), HBsAg (-), Prot C reactiva3+/4+, inmunoelectroforesis normal, proteinas 5.35
gr./dl, albumina 1.9 gr./dl. Proteinuria 1.62 g/24 h, depuracion de creatinina 38.8
cc/x’/1.73 m2. Examen de sedimento de orina: cilindros granulosos, leucitarios y



hialinos. Estudio de BK negativo en esputo, orina y lesiones dérmicas; hemocultivos y
urocultivo negativos.

El aspirado de médula 6sea demostroé anemia por enfermedad cronica y eosinofilia. Rx.,
de torax: infiltrado intersticial bilateral con nodulo de 0.8 cm.,de diametro en base
pulmonar izq; Rx. de senos paranasales: transparencia disminuida de senos frontales y
maxilares, mayor en el lado izq. en rinofaringe imagen radiopaca de densidad de partes
blandas. Ecografia abdominal: rifiones pequefios, suprarrenal derecha aumentada de
tamafio. La fibrobroncoscopia mostré6 compromiso bilateral de cuerdas vocales por
lesiones granulomatosas y dilatacion con engrosamiento de la pared del bronquio del
l6bulo superior derecho. EKG: taquicardia sinusal. Ecocardiograma: “pericarditis”, sin
repercusion hemodinamica.

BIOPSIAS

Nodulo en pierna izq.: en dermis profunda y subcutaneo, se observa proliferacion de
células de estirpe linfoide medianamente diferenciadas en relacion a linfoma linfocitico
de tipo angiocéntrico. Ulcera de paladar: infiltrado inflamatorio agudo y cronico,
marcada hipertrofia de células endoteliales vasculares. No se observaron células
neoplésicas. Granuloma de cuerda vocal: necrosis extensa con tejido de granulacion y
proliferacion linfoide atipica con tendencia angiocéntrica. Trama bronquial: no cambios
atipicos.

EVOLUCION

Por la severidad del cuadro, atn antes de tener los resultados de las biopsias, se inicid
tratamiento con prednisona 1 mg/kg/d, lograndose recuperacion parcial del compromiso
ocular. Hecho el diagndstico de GL, es transferido al Instituto Nacional de
Enfermedades Neoplésicas, donde fallece poco después de iniciada terapia
inmunosupresora. Los hallazgos de necropsia confirmaron el diagndstico, observandose
extensa infiltracion linfoidea de rifiones, suprarrenales y ganglios retroperitoneales.

DISCUSION

El diagnostico de GL depende del reconocimiento de una triada histologica
caracteristica: 1) infiltrado linfoide polimorfico, 2) angeitis y 3) granulomatosis. El
hallazgo mas caracteristico es la presencia de un infiltrado linfoide polimorfico de
linfocitos pequefios, células plasmaticas y un numero variable de células mononucleares
grandes atipicas. La angeitis implica la infiltracion transmural de las paredes de arterias
y venas, por células linfoides.

La granulomatosis linfomatoidea fue descrita por Liebow y col. ,como una
granulomatosis destructiva de distribucion angiocéntrica, con formacion de grandes
nddulos necrotizantes (1); ésta infiltracion vascular es caracteristica y actualmente se le
denomina “lesién inmunoproliferativa angiocéntrica” (2). El érgano mas afectado es el
pulmon, pudiendo comprometerse el tracto respiratorio alto, la piel, los rifiones y el
SNC; siendo infrecuente el compromiso de la médula o6sea, el bazo y los nodulos
linfaticos periféricos.



La enfermedad es mas frecuente en hombres (hombre/mujer: 2/1 a 3/1, con un inicio
usual en la quinta o sexta década de la vida (3). Casi todos los pacientes manifiestan
sintomas respiratorios, generalmente tos, asociados con fiebre y pérdida de peso.
También son frecuentes las manifestaciones extratoraxicas, que incluyen compromiso
dérmico (rash, noédulos) en 37%; compromiso nervioso central, neuropatia craneal o
periférica, en 30% (4). Hepatomegalia, esplenomegalia, linfadenopatia, orquitis y
uveitis son hallazgos menos frecuentes. Estudios necrépsicos realizados en 72 pacientes
mostraron en un tercio de los casos infiltracidon renal caracteristica, exclusivamente
parenquimal, sin hallarse glomerulonefritis; otras zonas infiltradas fueron higado,
cerebro y bazo; las suprarrenales y el corazon estuvieron comprometidas con menor
frecuencia; pocos casos tuvieron compromiso de pancreas, tracto gastrointestinal y
prostata (8). En la Rx. de torax se puede observar nddulos, en ocasiones cavitados, la
adenopatia intratoraxica es rara al igual que la periférica.

Hasta hace pocos afios la LG se ha asociado a un mal pronéstico, con una mortalidad de
57%, actualmente la quimioterapia agresiva ha mejorado esta situacion (5).

El diagnéstico diferencial incluye la granulomatosis de Wegener y otros tipos de
linfoma maligno.

La granulomatosis de Wegener difiere anatomopatologicamente del LG, en que el
infiltrado estd compuesto por células inflamatorias agudas y cronicas y el vaso esta
afectado por una necrosis focal; no se trata de una infiltracion transmural de células
linfoides. Otros tipos de linfoma malignos, incluyendo los linfomas Hodgkin y no
Holdglin, pueden mostrar hallazgos histologicos que se superpones con GL. El
reconocimiento de Enfermedad de Hosdgkin necesita la identificacion diagnostica de
las células de Reed-Sternberg . Es mas dificil distinguir GL, de otros tipos de linfoma
no Hodgkin; en estos casos se recurre a la triada histoldgica, reservandose el término
GL para aquellos casos en que éste se cumpla. Para distinguir GL de otros tipos de
linfoma,. Es muy util detectar la presencia de infiltrado polimorfico al menos en una
porcion del tumor, la infiltracion vascular no es util para este fin (7).

En relacion a su patogénesis, Pisan y De Remee, Liebow y col postulan que la infeccion
por el virus Epstein-Barr puede tener un importante rol (7).

El término “granulomatosis linfomatoidea”, cuidadosamente elegido por Liebow y col.,
hace mas o menos 20 afios, probablemente sea abandonado a favor de un nombre que
destaque el conocimiento actual de su naturaleza maligna. Son dos las principales
alternativas.Lipford y col. (5) proponen el término de “lesion angiocéntrica
inmunoproliferativa”, abarcando lesiones de diverso grado de severidad, desde las de
bajo grado con origen histologico impreciso o grado I, hasta los de alto grado,
verdaderos linfomas angiocéntricos o grado IIl. Katzenstein y Askin, proponen el
término Granulomatosis Linfomatoidea-linfoma (GL-L), que tiene la ventaja de
preservar este grupo separado de otros tipos de linfoma no-Hodgkin (8).

Dejando aparte la terminologia, GL debe ser tomada como parte de la familia de
linfomas periféricos de células T con hallazgos clinicos e histopatologicos propios.
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