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Resumen

Ellinfoma primario del sistema nervioso central de células T es una variante rara
del linfoma no Hodgkin extra nodal que surge en el sistema nervioso central.
Existen pocos casos reportados en la literatura, se ha observado que se presenta
mas comun en pacientes del sexo masculino, asi como en la sexta a séptima déca-
da de la vida y en pacientes inmunocomprometidos. En este trabajo reportamos
el caso de una paciente del sexo femenino de 24 anos de edad inmunocompeten-
te que presenta lesién tumoral Uinica en cerebelo.
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Primary SNC lymphoma of t cells in the

cerebellum

Abstract

Primary lymphoma of the central nervous system T cells is a rare variant of extra
nodal non Hodgkin lymphoma that arises in the central nervous system, there are
few cases reported in the literature. There has been presented more common in
male patients as in the sixth to seventh decade of life and immunocompromised
patients. Here we report the case of a female patient of 24 years old inmunocompe-
tent who has only tumor lesion in cerebellum with histopathology report of T-cell

lymphoma.

Key words: nervous system tumor, cerebellum, t-cell lymphoma, b-cell lymphoma, primary cen-

tral nervous system lymphoma.

Introduccion

El linfoma primario del sistema nervioso cen-
tral (LPSNC) representa aproximadamente
3-4% de todos los tumores cerebrales prima-
rios, se define como la presencia de linfoma en
el sistema nervioso central (SNC) sin la presen-
cia de tumor primario en ningun otro lugar’.
Es el segundo tumor cerebral mas maligno, la
tasa de sobrevida a 2 anos varia entre un 24-
85% 2. Los LPSNC en morfologia clasificados de
manera similar al linfoma sistémico.

La mayoria de los LPSNC son linfomas difu-
sos de células grandes tipo B que representa
aproximadamente un 98%, el LPSNC de células
T representa solo un 2-8.5% %4, la localizacion
infratentorial de esta variedad de linfoma es
aun mas rara’. En este articulo reportamos el
caso de una mujer joven sin compromiso in-

munolodgico con lesién Uinica en cerebelo y con
resultado histopatoldgico de LPSNC de células
T grandes.

Presentacién del caso

Paciente femenino de 28 anos de edad que se
presentd al servicio de urgencias con un cua-
dro clinico de dos meses de evolucién, de inicio
insidioso y sin causa aparente, el cual estaba
caracterizado por cefalea holocraneana de leve
intensidad, sin predominio de horario, asf como
alteraciones de la marcha. A la exploracién fisi-
ca sélo presentaba ataxia troncal y de la marcha.
Se solicité un estudio de resonancia magnética
(cuadro 1a, 1b,1c) en la que se encontraron los
siguientes hallazgos: T1 lesién en cerebelo isoin-
tensa con respecto a la sustancia gris con halo
hipointenso circundante, se comporta hiperin-
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tensa en T2 vy refuerza de manera uniforme a
la administracion de medio de contraste, bilo-
bulada de bordes bien definidos con didmetros
de 35x16x23 mm la cual estaba localizada en
culmen vy lobulo cuadrangular del hemisferio
cerebeloso derecho, adyacente al tentorio del ce-
rebelo. Se decide realizar craniectomia subocci-
pital y reseccion tumoral. En el transoperatorio
encontramos una lesiéon tumoral redondeada,
altamente vascularizada. El origen aparente de
la lesiéon era en la tienda del cerebelo. Se reali-
z6 diseccion y reseccion de la tumoracion la cual
fue al 100% bajo visidon microscépica, se dejo tre-
pano de seguridad, sin embargo, no desarrolld
hidrocefalia y la evolucion posterior a la cirugia
fue favorable. El reporte histopatolégico (cuadro
2a, 2b, 2¢) fue linfoma primario del sistema ner-
vioso central de células T grandes. Se envio a la
paciente a oncologia para manejo adyuvante, no
obstante, no aceptd el tratamiento ofrecido por
el servicio de oncologia. Se mantuvo en vigilancia
por consulta externa y en el control imagenoldgico
a los dos anos del posoperatorio no se encontraron
datos de recidiva tumoral, neurolégicamente se en-
cuentra sin alteraciones.

Discusién

Los linfomas del sistema nervioso central se
presentan ya sea como consecuencia de una en-
fermedad metastasica o puede surgir de forma
espontanea dentro del sistema nervioso central,
esto se conoce como linfoma primario del siste-
ma nervioso central (LPSNC)¢. De acuerdo a la
mas reciente clasificacién de tumores hematopo-
yéticos y tejido linfoide de la OMS 7 corresponde
a una forma agresiva de linfoma no Hodgkin. La
morfologia mas comun ya sea en el LPSNC o en
el linfoma secundario es el linfoma de células
B (98%), morfolégicamente corresponden a lin-
foma difuso de células grandes B. Los casos ra-
ros corresponden a linfoma de Burkitt, linfoma
anapléasico de células grandes (Ki-1) o linfoma de
células T. El linfoma de células T representa solo
entre el 2 y 8.5%. La incidencia promedio es de

3-4% de todos los tumores primarios del sistema
nervioso central'. La incidencia de LPSNC espo-
radico en pacientes inmunocompetente alcanza
un pico en la sexta y séptima década de la vida.
Los LPSNC que surgen en pacientes inmuno-
deficientes con frecuencia afectan a individuos
jovenes. Existe un ligero predominio en el sexo
masculino, con una proporcién hombre/mujer
de 3:2. La mayoria de los pacientes (50-80%)
se presentan con déficit neurolodgico focal que
asocia a la localizaciéon de las lesiones®.
Aproximadamente un 60% de los pacientes con
LPSNC tienen una o multiples lesiones supra-
tentorial parenquimatosas, mientras que 13%
de los LPSNC involucran de manera imortante
a la fosa posterior, y sélo una minoria de casos
pueden manifestarse primariamente como una
inclusion difusa de las leptomeninges. Cuando
se presenta un caso de inclusién leptomeningea
debera sospecharse linfoma sistémico’.

La imagen caracteristica es sugestiva del diag-
nostico y las lesiones son tipicamente simétri-
cas localizadas en la sustancia blanca profunda
periventricular con extensién subependimaria
ocasional, es comun que incluya el cuerpo ca-
lloso. El l6bulo frontal estd afectado en un 20-
43%, tallo cerebral o cerebelo en 13%-20%’. En
el estudio de tomografia se observa iso o hiper-
denso. En el estudio de resonancia magnética el
linforma de células T por lo general se presenta con
una distribucién subcortical, con inclusiéon al sis-
tema nervioso periférico y diseminacién lepto-
meningea. En la secuencia de T1 las lesiones son
hipo o isointensas, en T2 iso o hiperintensas en
relacion a la sustancia gris. La mayoria de las
lesiones muestran moderado a marcado realce
a la administracion de contraste. Puede haber
moderado a marcado edema perilesional'®.Son
raras las hemorragias o calcificaciones dentro
del tumor. Debido a que los LPSNC son tumo-
res muy celulares, la difusién de agua a menudo
esta restringida, esto hace que se observe hiper-
intenso en el DWI e hipointenso en el mapa de
ADC. El diagnostico diferencial debe hacerse con
evento vascular isquémico, gliomas de alto grado,
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metastasis, asi como necrosis central del absceso
cerebral. Doskaliyev, et al, y sugirieron la posi-
bilidad de diferenciar el linfoma del glioblasto-
ma por medio de los valores de ADC". El ADC es
de manera inversa asociado con celularidad del
tumor, con linfoma menor que en glioblastoma.
En el LPSNC de células T la presentacion en or-
den descendente de frecuencia es: hemisferios
cerebrales 64%, cuerpo calloso 13% ganglios ba-
sales 11%, tallo cerebral 9%, cerebelo 7% cordon
espinal 4%, leptomeninges 2% > 1213 a diferencia
de los pacientes inmunocompetente, los pacien-
tes con VIH positivo tienen una predileccion por
la localizacion infratentorial. Se ha reportado
con mas frecuencia en pacientes del sexo mascu-
lino (26/27:87%). La edad media de presentacion
es de 60 anos. Los pacientes inmunocomprome-
tidos mas a menudo se presentan con multiples
lesiones y los pacientes inmunocompetentes por
lo general se presentan con lesion unica. La de-
generacion quistica con necrosis y hemorragia
se presenta en ambos tipos de poblacién'*. El
LPSNC de células T tiene caracteristicas histo-
logicas que incluyen nucleos pequehos, morfo-
logia sin datos de malignidad, heterogeneidad vy
angiocentricidad, puede incluir células dispersas
sin formacién de masas solidas y frecuente infil-
trado peri vascular. La presencia de deshidroge-
nasa lactica elevada y protefina CSF elevadas son
indicadores de mal pronostico®.

E1 LPSNC habitualmente se diagnéstica por medio
de biopsia esterotactica. El tratamiento preoperato-
rio con corticoesteroides debera evitarse debido a
que las células tumorales con rapidez sufren apop-
tosis después del tratamiento (primeras 24-48 hr),
por lo tanto, la biopsia tomada después del trata-
miento con corticoesteroides puede resultar in-
conclusa debido a que las células tumorales han
desaparecido dejando solo infiltrado reactivo
que consiste en macrofagos y pequenos rema-
nentes de células T. Una tercera parte de los LPS-
NC muestran diseminacion de células tumorales
a través del liquido cefalorraquideo (LCR) por lo

tanto la citologia y la inmunohistoquimica en
LCR puede ayudar a establecer el diagndstico. El
tratamientodel LPSNC de células By T es similar.
El papel de la cirugia se limita a la toma de biop-
sia con fines diagnosticos. El manejo adyuvante
s6lo con radioterapia convencional es insufi-
ciente para lograr un periodo largo de remision
o la cura del LPSNC, los efectos secundarios a
largo plazo incluyen cambios cognitivos, altera-
ciones en la sustancia blanca, cambios vascula-
res. La radioterapia solo debera reservarse para
pacientes en los cuales el manejo primario con
guimioterapia ha fallado o aquellos con lesiones
solitarias cerebrales o en globo ocular. Estudios
multicéntricos recientes de linfoma primario del
SNC, se incluyen pacientes con LPSNC de célu-
las T tratados con metrotexato a dosis altas en
combinacion de procarbacina y vincristina, han
demostrado sobrevida prolongada en relacion a
terapia con agente Uinico® Los esteroides se han
utilizado como agentes Uinicos para inhibir el
acumulo de linfocitos malignos en las células
endoteliales cerebrales, algunos otros farma-
cos han demostrado eficacia con aumento de
la sobrevida son los anticuerpos monoclonales
humanizados (rituximab).

Aunque algunos estudios sugieren que el pro-
nostico del LPSNC de células T es mejor que los
de LPSNC de células B Ferrachini R et al, esto no
es apoyado por todos los investigadores ya que
en algunas series de caso se ha reportado una
sobrevida de 25 meses en promedio Shenkier
et al, con respecto a la prediccion del prondsti-
co dentro del LPSNC de células T existen pocas
series publicadas disponibles que provean esta
informacion.

Conclusion

Ellinfoma de células T es una variante extremada-
mente rara de LPSNC, con localizacién mas comun
supratentorial y en pacientes del sexo masculino.
El prondstico es controversial, no existe un
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consenso definido en la literatura, algunos
reportes indican peor prondstico en relacion
a otros linfomas del sistema nervioso central
y otros reportan mejor o comparable tiempo
de sobrevida. La importancia de este reporte de
caso clinico es: la presentacién de una variante
rara de linfoma (células T) en una paciente in-
munocompetente, la localizacién anatémica del
linfoma (cerebelo) que como describimos en la

discusién de este caso se presenta con una fre-
cuencia de 7%, asi como la evolucion clinica has-
ta el momento actual que se ha mantenido sin
recidiva a pesar de no haber recibido terapia ad-
yuvante con quimio o radioterapia.
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