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Linfoma renal primario

Primary renal lymphoma.
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Resumen

El linfoma renal primario es una enfermedad rara, cuya causa y patogénesis aiin no
estan bien definidas, tanto asi que se llega a dudar de su existencia. Esto explica
las miltiples formas de tratarlo. Se comunica el caso de un paciente de 56 afios de
edad que consulté por el hallazgo incidental de creatinina de 2 mg/dL. El ultraso-
nido renal documentd un tumor sélido del rifién izquierdo. La tomografia de térax
y abdomino-pélvica corroboraron el tumor renal izquierdo. Se realizé nefrectomia
radical izquierda. El reporte de patologia fue linfoma no Hodgkin difuso de células
grandes tipo B. La aspiracién de médula 6sea fue negativa para infiltracién por linfoma.
Recibio seis ciclos de quimioterapia con esquema de ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina, prednisona y rituximab (CHOP-R) y posteriormente mantenimiento durante
dos afios con rituximab bimensual. El paciente se encuentra libre de enfermedad con
creatinina normal luego de 96 meses de seguimiento. El linfoma renal primario afecta
con mas frecuencia a hombres con edad promedio de 60 afos. Es de sintomas muy
variables. Es dificil establecer el diagnéstico por clinica y por imagenes, usualmente
se establece por histologia del producto de nefrectomia. El linfoma no Hodgkin difuso
de células grandes tipo B es el subtipo mas comdn. En la actualidad el tratamiento
es con quimioterapia sistémica y rituximab y con este esquema la supervivencia ha
mejorado notablemente.
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Abstract

The primary renal lymphoma is a rare disease whose etiology and pathogenesis are
not yet well defined, so much so, its existence is in doubt. This explains the multiple
ways to treat it. This paper reports the case of a male patient of 56 years old who
consulted for incidental finding of creatinine 2 mg/dL. Abdominal US showed a left
renal tumor. Thoracic and abdomino-pelvic tomography corroborated a left renal
tumor. Left radical nephrectomy was performed. The pathology report was a diffuse
non-Hodgkin large cell type B lymphoma. Bone marrow aspiration was negative.
Patient received six cycles of chemotherapy with cyclophosphamide, doxorubicin,
vincristine, prednisone and rituximab scheme, in addition, maintenance for 2 years
with rituximab bimonthly. The patient is disease-free after 96 months of follow-up
and has normal creatinine. Primary renal lymphoma affects 60 years old men with
highly variable symptoms. The diagnosis is very difficult by clinic or images and
is usually performed by the histology of nephrectomy. Diffuse non-Hodgkin large
cell type B lymphoma is the most common subtype. Currently, treatment consists
of systemic chemotherapy and rituximab and survival has improved greatly with
this scheme.
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ANTECEDENTES

El linfoma renal primario es una enfermedad
poco frecuente." Aunque incluso 30 a 50%
de los pacientes que mueren por linfoma no
Hodgkin muestran afectacion del rifién en la
necropsia, solo 0.1% de los casos son diagnos-
ticados como linfoma renal primario.? Desde
el primer caso reportado por Knoepp en 1956°
se ha mantenido en duda la existencia de esta
enfermedad porque el rindn carece de tejido
linfoide en su parénquima. La causa propuesta
de su aparicién es la diseminacion hidatégena
desde los linfaticos subcapsulares renales hacia
el parénquima renal; una segunda hipétesis
postula que un proceso inflamatorio crénico
previo estimula la existencia de linfocitos en
el rinén y el cambio neoplésico ocurre durante
esta infiltracion inflamatoria.*

Con la descripcién de los criterios diagnésticos
de linfoma renal primario postulados por Mal-
brain en 1994,° a nuestro mejor conocimiento,
menos de 80 casos se han reportado en la biblio-
grafia, incluido éste.*¢ El linfoma renal primario
implica los casos con enfermedad presente
Gnicamente en el rindn o los que, aun con afec-
tacion nodular en otras zonas de la anatomia, los
sintomas son exclusivamente renales.®

La falta de conocimiento preciso de la en-
fermedad ha provocado diferentes abordajes
terapéuticos y el pronéstico reportado en general
ha sido muy malo, con 75% de mortalidad an-
tes del ano de establecido el diagndstico.® Con
el advenimiento de la quimioterapia a base de
CHOP-R, la supervivencia ha llegado a 66% a
dos afos.”

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 55 afios de edad, quien
fue referido el 10 de diciembre de 2010 por
hallazgo incidental en la radiografia de torax
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de tres lesiones nodulares en ambos campos
pulmonares. Sin antecedentes patolégicos de
importancia, ni sintomas referidos, sus estudios
de laboratorio inicamente mostraron creatini-
na sérica de 2 mg/dL. La tomografia de térax,
abdomen y pelvis encontré un tumor sélido
en el rifidn izquierdo de 25 x 20 x 8 cm vy
enfermedad metastasica pulmonar (tres nédu-
los) en ambos campos pulmonares. Se realiz
nefrectomia radical izquierda y el informe de
patologia fue de linfoma no Hodgkin difuso
de células grandes tipo B. Se inicié quimio-
terapia con esquema CHOP-R, completando
seis ciclos sin complicaciones, continué con
mantenimiento con rituximab cada dos me-
ses, completando dos afios con el mismo sin
complicaciones. Actualmente el paciente tiene
96 meses de seguimiento mediante TC-PET y
se encuentra libre de enfermedad y creatinina
normal.

DISCUSION

Aunque puesta en duda su existencia, el linfoma
renal primario es una enfermedad poco frecuente
pero real. La infiltracion renal por parte de las
enfermedades linfoproliferativas es muy comun,
llega a 30 a 60%, pero la enfermedad renal pri-
maria sélo se describe en 3 a 5%.% Schniederjan
reporté 40 casos de tumores linfoproliferativos
en el aparato genitourinario, de los que 65%
fueron linfomas primarios. Ademas, el sitio mas
frecuente de manifestacion fue el rindn (35%).°
Este caso cumple con los criterios de Malbrain,
sus Unicos sintomas eran de origen renal y su
creatinina regres6 a parametros normales luego
del tratamiento.

Existen tres criterios diagnésticos de linfoma
renal primario: a) infiltracién linfomatosa renal,
b) sin dilatacion renal uni o bilteral por proceso
obstructivo y ¢) sin componente extrarrenal al
momento del diagnéstico.? Nuestro caso cum-
plié con estos criterios.
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El linfoma renal primario afecta mas cominmen-
te a hombres de 60 afios de edad en promedio,
como nuestro paciente, aunque también se han
reportado casos en ninos." Puede ser asinto-
maético o provocar sintomas como insuficiencia
renal, proteinuria, sindrome nefrético, hematuria
microscopica y macroscopica, dolor en el flanco
y masa palpable.”

Los hallazgos tomograficos son muy variables.
Pueden manifestarse como mdiltiples tumores
renales de 1 a 3 cm de didmetro (60%), tumor
sélido tnico (10-20%) y en forma de enfermedad
bilateral (60%)."2 En los casos como el nuestro
que se manifiestan con tumor dnico renal, los
hallazgos que pueden diferenciar al linfoma re-
nal primario son: la ausencia de calcificaciones,
la atenuacion homogénea poscontraste, falta de
trombo en la vena renal y la ausencia de efecto
de masa en los vasos y pelvis renales.™

El diagndstico diferencial incluye cualquier tu-
mor sélido renal o enfermedad metastdsica de
otro tumor primario, los méas frecuentes son de
pulmén, mama e higado. El diagndstico histo-
patolégico se establece habitualmente a partir
del producto de nefrectomia radical, porque
no hay forma de distinguirlo clinicamente de
un carcinoma renal, como sucedi6 con nuestro
paciente. Sélo en los casos de tumores renales
mdltiples, bilaterales o atipicos, la toma de biop-
sia por puncién es un recurso." La sensibilidad
y especificidad de la biopsia por puncién es de
70 2 92% y 100%, respectivamente.'

El uso del TC-PET o de la IRM-PET en el diag-
néstico de tumores renales ha demostrado ser
de gran utilidad, de tal forma que en los casos
de linfoma renal primario se encuentra aumento
de la captacion del FDG con respecto al de-
mostrado en los casos de carcinoma de células
renales y con este hallazgo se decide realizar una
biopsia percutdnea con aguja de estos tumores;
se postula que este abordaje diagnéstico pudiera
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reemplazar la necesidad de realizar nefrectomias
en los pacientes con sospecha de linfoma renal
primario."

La histologia mas frecuente de linfoma renal pri-
mario es el linfoma no Hodgkin difuso de células
grandes tipo B (43%), MALToma (10%), linfoma
de Burkitt (10%), linfoma linfocitico crénico
(10%), linfoma folicular (10%) y leucemia lin-
foblastica aguda de células B (5%). El estudio de
patologia de nuestro caso correspondié a linfoma
no Hodgkin difuso de células grandes tipo B y
CD 20 positivo por inmunohistoquimica.’

El tratamiento del linfoma renal primario ha variado
desde su descripcion en 1956. Desde la combina-
cién de cirugia con radioterapia coadyuvante, la
prescripcion de radioterapia o cirugia sola hasta
el tratamiento con quimioterapia sistémica. El
esquema mas prescrito incluye 6 a 8 ciclos de
CHOP, actualmente se administra este esquema
combinado con rituximab (CHOP-R). Este dltimo
es un anticuerpo monoclonal dirigido a la expre-
sion de CD 20. Luego de terminados los ciclos de
CHOP-R, se debe dar terapia de mantenimiento
con rituximab hasta completar dos afios.”

La supervivencia de los pacientes se reporta
torpida en la mayor parte de las series, con
mortalidad de 75% antes del afio luego del
diagnéstico.’” En la actualidad esto ha cambiado
por la administracién de terapia sistémica y adn
mas con rituximab. Esto probablemente por la
destruccion de enfermedad sistémica. Se ha re-
portado hasta 66% de supervivencia a dos afios.
El paciente del caso comunicado lleva ocho afios
de supervivencia libre de enfermedad y a nuestro
conocimiento, es la mas prolongada reportada
en la bibliografia.

CONCLUSIONES

El linfoma renal primario es una afeccion extrema-
damente rara pero existente. Una vez establecido
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el diagnostico, que cada vez parece ser por
medios menos invasivos con la combinacién del
TC-PET y la biopsia percutanea, el tratamiento
de eleccién, por lo comunicado en este articulo,
debe ser con quimioterapia sistémica.
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