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Reportes de caso

Linfoma no Hodgkin de ceélulas N/K extranodal nasal:
presentacion de un caso atipico
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Introduccion: el linfoma extranodal de células T/NK (ENKTL) nasal es un subtipo
de linfoma no Hodgkin poco frecuente, asociado al virus de Epstein Barr. Su etiopa-
togenia no se conoce por completo. Objetivos: presentar un caso atipico de linfoma
extranodal de células T/NK nasal. Materiales y métodos: se presenta el caso de un
paciente de 37 afios con diagndstico de linfoma extranodal de células T/NK, con
cuadro clinico e imagenes radiolégicas compatibles con tumoracion vascular. Se
embolizé prequirdrgicamente por alta vascularidad evidenciada en la tomografia, la
lesion se resecd completamente la via endoscépica, recibié quimioterapia y radio-
terapia. Actualmente estd en remision, con seguimiento a dos afios. Discusion: los
linfomas de células T/NK son tumores nasosinusales poco frecuentes. Radiolégica-
mente son localmente invasivos con extension a estructuras adyacentes, no suelen
presentarse como lesiones hipervascularizada. Conclusiones: la deteccion de estos
tumores representa un reto. El diagndstico temprano confiere mejor prondstico y
respuesta al tratamiento.
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ABSTRACT

Key words (MeSH):

Lymphoma, extranodal NK-T-cell,
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Introduction: Extranodal NK/T cell lymphoma (ENKTL) is a rare subtype of non-
Hodgkin lymphoma Epstein-Barr virus associated. The pathogenesis of these lesions
is not completely known. Objectives: To present an atypical case of nasal extranodal
NK T-cell lymphoma. Materials and methods: We present the case of a 37-year-
old patient with a diagnosis of extranodal nasal NK/T cell lymphoma with clinical
symptoms and radiological images, which looks like a vascular tumor. Pre-surgical
embolization was performed due to the high vascularity found on the tomography.
The lesion was completely resected endoscopically, the patient received chemothe-
rapy and radiotherapy, currently in remission with a two-year follow-up. Discussion:
NK/T cell lymphomas are rare sinonasal tumors. Radiologically, they are locally
invasive with extension to adjacent structures; they do not usually present as hy-
pervascularized lesions. Conclusions: The detection of these tumors represents a

challenge. Early diagnosis confers a better prognosis and response to treatment.

Introduccion

El linfoma extranodal de células NK de tipo nasal constituye
un tipo de linfoma agresivo asociado al virus Epstein-Barr
(1, 2). Su incidencia en Estados Unidos y Europa corres-
ponde al 0,2%-0,4% de todos los linfomas no Hodgkin; es
mas frecuente en Asia, América Central y Sudamérica, don-
de representa el 5%-15% de los linfomas no Hodgkin (1).
Las células tumorales pueden originarse a partir de células
NK o células T gamma-delta. Se ha observado hasta en un
10%-35% de los casos alteraciones en el gen del receptor de
células T. Por esta razon, la clasificaciéon mas reciente de la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS), denomino a estos
linfomas como ENKTL (3).

La localizacion més frecuente de estas lesiones es la
nasofaringe; sin embargo, existen otros sitios de origen,
como los senos paranasales, amigdalas palatinas y el anillo
de Waldeyer (1, 4). A continuacion, se presenta el caso de un
paciente con manifestaciones clinicas y radioldgicas que no
se asocian comunmente con linfomas T/NK nasales.

Caso clinico

Paciente masculino de 37 afios, quien inici6 el padecimien-
to actual en enero 2021, con obstruccion nasal izquierda
constante, asociada a rinorrea anterior hialina ipsilateral.
Debido a esta sintomatologia, acudié a consulta con oto-
rrinolaring6logo. En el interrogatorio dirigido, el paciente
negd la presencia de cefalea, disnea, alteraciones visuales,
otalgia, otorrea, hipoacusia, vértigo, plenitud aural o facial,
rinorrea posterior, epistaxis, odinofagia, faringodinia, globus
faringeo, tos, aclaramiento laringeo o cualquier otra sinto-
matologia otorrinolaringoldgica.

El paciente cuenta con antecedente familiar de cancer
gastrico por linea materna. Niega tabaquismo, alcoholismo y
toxicomanias. En 2016, present6 deformidad de dorso nasal
en silla de montar, sin recibir atencién ni manejo médico.
En noviembre 2017, el paciente inici6 con pérdida de peso,
anorexia, fatiga y sangrado del tubo digestivo, lo que ame-

ritd manejo intrahospitalario y panendoscopia para control
hemorragico. Durante su internamiento, fue valorado por
otorrinolaringologia debido a sintomatologia obstructiva na-
sal, diagnosticandose un antecedente de absceso septal.

En la exploracion fisica, la otoscopia no reveld altera-
ciones. En la rinoscopia anterior, la fosa nasal izquierda
presentd una masa ocupativa en area 1V de Cottle, que se
observo bien delimitada, de color rojiza, friable y no san-
grante, dependiente de la pared lateral nasal (Figura 1). La
fosa nasal derecha no mostrd alteraciones, y el examen del
cuello no revel6 masas ni adenomegalias palpables. El resto
de la exploracion fisica no evidenci6 hallazgos patolégicos.
Debido al aspecto hipervascularizado de la lesion, no se rea-
lizé la biopsia en el consultorio.

Figura 1. Exploracién endoscopica de la fosa nasal izquierda.
Iméagenes propiedad de los autores, tomada del paciente.

Se solicitaron estudios de imagen para determinar la ex-
tension tumoral. La tomografia de nariz y senos paranasales,
simple y contrastada, revel6 una tumoracion de densidad si-
milar a tejidos blandos que ocupaba la fosa nasal izquierda
desde el area Il a IV. Esta lesion se extendia al seno maxilar
con reforzamiento tras la aplicacion del medio de contraste.
Como dato importante, se observd ocupacion de ambos se-
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Figura 2. Tomografia de nariz y senos paranasales prequirirgica. A. Cortes coronales en fase venosa. B. Cortes sagitales en fase venosa. C.
Cortes Axiales en fase arterial. Imagenes propiedad de los autores, tomada del paciente.

nos esfenoidales por una lesion de densidad similar a tejidos
blandos (Figura 2).

Las imagenes tomograficas evidenciaron una lesion hi-
pervascularizada que ocupaba ambos senos esfenoidales, la
fosa nasal izquierda en el area I1-1V y el seno maxilar iz-
quierdo. Debido su extension y a la hipervascularizacion se
realizé una angiografia prequirdrgica, en la que se encuen-
tra una importante nutricién tumoral de la arteria maxilar
interna y la esfenopalatina izquierda, por lo que se realiz6
embolizacion con Onyx (Figura 3).

A B

Posterioralaembolizacidn, se realiz6 cirugiaendoscopica
de nariz y senos paranasales. Los hallazgos transquirdrgicos
fueron un tumor de fosa nasal izquierda y seno maxilar iz-
quierdo y un tumor esfenoidal bilateral, por lo que se realizo
reseccion tumoral completa.

El resultado de histopatologia reporté linfoma no Hod-
gkin, de células NK/T, subtipo K extraganglionar, de tipo
nasal (segun la clasificacion de la OMS en 2016). El in-
munofenotipo fue CD3+/granulos citotoxicos, y se detectd

Figura 3. Angiografia prequirtrgica. A. Preembolizacion. By C. Posembolizacion.
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asociacion con el Virus de Epstein-Barr (EBER-1 Positivo).
Ademas, se registro un indice de proliferacion del 80%.

Se realizé un PET-CT, el cual informé cambios quirGr-
gicos en la fosa nasal izquierda. Se observaron ganglios
cervicales bilaterales que involucraban los grupos IA, ID,
2A, 2B, 3y 4, con captacion del radiofarmaco, lo que sugiere
actividad de proceso linfoproliferativo. Adicionalmente, se
detectd captacion del radiofarmaco en el musculo pterigoi-
deo lateral, probablemente de origen inflamatorio, por lo que
se sugirié seguimiento.

El paciente fue derivado a hematologia, donde se inicid
un esquema de quimioterapia con ciclofosfamida, doxo-
rrubicina y brentuximab vedotina. Posteriormente, recibid
inmunoterapia y radioterapia.

Actualmente, el paciente se encuentra en remisién con
controles negativos en PET-CT a dos afios de la reseccion
quirdrgica.

Discusioén

Los linfomas de células NK/T son tumores nasosinusales
poco frecuentes. Los principales diagndsticos diferenciales
son carcinoma de células escamosas, enfermedades granu-
lomatosas, sarcoidosis 0 rinosinusitis fangica (3, 4, 7). Sus
caracteristicas clinicas y radiolégicas incluyen lesiones de
densidad similar a tejidos blandos, localmente invasivas,
con extension a estructuras adyacentes; no estan asociados
con imagenes de lesiones hipervascularizadas, por lo que la
impresién diagndstica inicial en este caso fue de un tumor
vascular, probable nasoangiofibroma.

Los principales sintomas al momento del diagnostico son
obstruccion nasal, rinorrea y epistaxis; en ocasiones, se aso-
cia a fiebre y pérdida de peso (1, 4). Estos tumores invaden
estructuras adyacentes con extension a Orbita, intracraneal,
piel y tejidos blandos (4). Entre el 70%-90% de los casos se
diagnostican en estadio 1 o 11 (1).

Se presentan con mayor frecuencia entre los 40 y 50
aflos, sin predominio de sexo. Dentro de los hallazgos de
los laboratorios se encuentra elevacion de deshidrogenasa
lactica (DHL) en el 24% de los pacientes y el 38% presenta
elevacion del receptor de IL-2 en suero (4).

Histolégicamente, se observa abundante necrosis coa-
gulativa y angioinvasion, por lo que se requiere la toma de
multiples biopsias, ya que esto puede dificultar el diagnos-
tico. Asimismo, se observan células inflamatorias, células
linfoides, eosinoficlos, nucleos irregulares, abundante mito-
sis, granulocitos, macréfagos y presencia de virus Epstein
Barr (3, 5).

Las células tumorales expresan CD2, CD3 citoplasmati-
co (no de superficie), CD45 y CD56, ademas de moléculas
del complejo mayor de histocompatibilidad tipo 1 (ICAM-1)
(3). Los marcadores de células T (CD3, CD56) se encuentran
en mas del 90% de los casos (3). Los marcadores citotoxicos
caracteristicos son perforina, granzimay TIA-1 (4).

El diagnéstico inicial se realiza a través de la explora-
cién endoscopica. Los estudios de imagen que se requieren

son tomografia simple y contrastada, asi como resonancia
magneética, que es especialmente Gtil para delimitar la exten-
sion en tumores de nasofaringe. La tomografia por emisién
de positrones (PET) es el método diagndstico mas sensible
para etapificar estos linfomas. Esto se debe a que la PET-CT
es sensible a fluorodesoxiglucosa en el 100% de casos, por
lo que es el estudio diagndstico de eleccidn y prondstico al
término del tratamiento (3).

El diagnostico definitivo requiere de un estudio histopa-
tolégico con inmunohistoquimica. Adicionalmente, debido a
su fuerte relacion con el virus Epstein-Barr, la deteccion plas-
matica de ADN del virus es de utilidad. Esto se debe a que
permite determinar la carga tumoral, monitorizar en tiempo
real la respuesta al tratamiento y detectar recurrencias, ya
que los fragmentos de ADN viral se liberan al torrente san-
guineo cuando las células tumorales sufren apoptosis (1, 3,
4,6,7).

La piedra angular en el tratamiento de estos tumores es
el médico, combinando esquemas de quimioterapia y ra-
dioterapia. En etapas iniciales, el manejo se basa en radio
y quimioterapia. Ya sea Unicamente radioterapia, general-
mente a una dosis de 50 Gy o mas. La radioterapia como
tratamiento Unico debe reservarse para pacientes en estadios
totalmente limitados, ya que las tasas de recaida pueden al-
canzar hasta el 40% al 50%.

La terapia secuencial se refiere a quimioterapia seguida
de radioterapia; uno de los esquemas de primera linea es:
dexametasona, metotrexato, cifosfamida, L-asparaginasa y
etopdsido (SMILE). La terapia concurrente permite un inicio
mas temprano de radioterapia, lo que incrementa la supervi-
vencia. En etapas avanzadas, el prondstico es sombrio, con
una media de supervivencia de 4 a 7 meses. El tratamiento
con quimioterapia sola es estandar, pero la consolidacién
con radioterapia puede aportar beneficios. Los esquemas de
quimioterapia son: SMILE modificado; asparaginasa, me-
totrexato y dexametasona (AspaMetDex); dexametasona,
cisplatino, gemcitabina y PEG-asparaginasa (DDGP) (8,9).

El pronostico de ENKTCL-NT es poco favorable, ya que
algunos pacientes no responden a tratamientos agresivos. La
tasa de supervivencia reportada en la literatura es del 33% al
61%, y es mas alta en pacientes tratados con una combina-
cion de quimioterapia y radioterapia (9,10).

Conclusiones

El diagnostico de linfoma extranodal de células NK/T repre-
senta un reto diagndstico, ya que el resultado histopatolégico
certero requiere de multiples biopsias. El diagnostico en eta-
pas tempranas permite un mejor prondstico y respuesta al
tratamiento. EI PET-CT constituye el estudio diagndstico de
eleccion tanto al inicio de la enfermedad como para valorar
la respuesta al tratamiento y las recidivas. La mayoria de los
pacientes responden a la terapia combinada de radioterapia
y quimioterapia.
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