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Linfoma no Hodgkin de células T primario de laringe.
Presentacion de un caso clinico.
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RESUMEN

Introduccion. El linfoma no Hodgkin es un grupo heterogéneo de neoplasias, resultado de una proliferacion de células malignas
de linaje linfoide o histiocitica. La evolucién de la enfermedad es aguda y el ataque al estado general es rapido. Del total de
las neoplasias malignas en pacientes menores de 18 afios de edad, 12% corresponde a las localizadas en cabeza y cuello. Los
linfomas primarios de laringe en nifios son muy raros, lo descrito han sido reportes de casos clinicos. Se presenta el caso de un
paciente con linfoma no Hodgkin de células T primario de laringe. Caso clinico. Masculino de 12 afios, procede de medio rural,
sin antecedentes heredofamiliares de neoplasias, con un cuadro de 12 dias de evolucién, caracterizado por fiebre intermitente,
accesos de tos, tres dias previos a su ingreso con dificultad respiratoria y sibilancias audibles a distancia. La biopsia de la tumoracion
supraglética, mediante estudio de inmunohistoquimica, reporta linfoma no Hodgkin de células T. Se aplica quimioterapia de
combinacion con respuesta total en el tercer curso. Conclusion. Con el presente caso enfatizamos el cuadro clinico, rutade diagnés-
tico y consideramos conveniente un registro de tumores de cabeza y cuello, que sean referentes para la toma de decisiones.
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ABSTRACT

Introduction. Non-Hodgkin linfoma is a heterogeneous group of neoplasias, the result of a proliferation of malignant cells of
linfoide or histiocitical lineage. The evolution of the illness is acute and the attack on the general condition is fast. Of the total
malignant neoplasias in patients under 18, 12% correspond to those located in the head and neck. The primary linfomas of the
larynx in children are very rare. The ones mentioned have been reports of clinical cases. Below is the case of a patient with non-
Hodgkin linfoma of primary T cells of the larynx. Clinical case. He is a male age 12, from a rural area, without a history of
hereditary neoplasia, with a 12-day development chart, characterized by intermittent fever, cough fits 3 days prior to his entry and
with respiratory problems and sibilants that one can hear from a distance. The biopsy of the supraglottical tumor, done by way of
an immunohistochemical study, reports the presence of non-Hodgkin linfoma T cells. Furthemore, a chemotherapy combination
with a total result has been applied in the third course. Conclusion. With the present case we emphasize the clinical chart,
diagnostic route and we consider that a registry of the tumors of the head and throat be kept and they are relevant to taking
decisions.

Key words: Non-Hodgkin linfoma, T cells, larynx, children.

INTRODUCCION mica, aungue generalmente se restringe al tejido linfoi-

de, puede ocurrir en tejido extralinfoide y es posible el

El linfoma no Hodgkin es un grupo heterogéneo de
neoplasias, resultado de una proliferacion de células
malignas de linaje linfoide o histiocitica, que incluye
diferentes entidades, definidas por caracteristicas cli-
nicas, epidemioldgicas, histoldgicas, inmunoldgicas,
moleculares y citogenéticas.® Con capacidad de dise-
minacion impredecible, debido a que estan constituidas
por células del sistema inmune y su circulacion es sisté-

involucramiento a médula 6sea.?

Los linfomas, a nivel internacional, representan 10%
del total de neoplasias que inciden en menores de 15
afios de edad, ocupando el tercer lugar en frecuencia
relativa, después de las leucemias agudas y tumores del
sistema nervioso central.? En nuestro pais se ubican en
el segundo lugar, enseguida del grupo de leucemias agu-
das, con una frecuencia de 16%.34

* Area de Oncologia Pediatrica del Hospital General Dr. Aurelio Valdivieso, Oaxaca. México.
** Otorrinolaringologia del Hospital General Dr. Aurelio Valdivieso, Oaxaca. México.
*** Anatomia Patoldgica del Hospital General Dr. Aurelio Valdivieso, Oaxaca. México.
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Los linfomas no Hodgkin en nifios se dividen en tres
categorias histologicas: linfoma linfoblastico, linfoma de
células pequefias no hendidas (Burkitt y no Burkitt), difu-
so de células grandes y de células grandes inmunoblasti-
co, todas ellas de alto grado de malignidad, los subtipos
histologicos pueden ser de precursores de células B o de
células T.56

La evolucion de la enfermedad es aguda y el ataque al
estado general es rapido. Los linfomas no Hodgkin tie-
nen variada presentacion clinica y por lo general ésta se
correlaciona con el subtipo celular. Los pacientes con lin-
foma linfoblastico precursores de células T por lo general
se manifiestan por problemas de tipo respiratorio, oca-
sionado por el ensanchamiento mediastinal (50-70%) o
derrame pleural y secundariamente con edema de cara,
disfagia, disnea y adenopatias cervicales.2 En cambio los
linfomas no Hodgkin precursores de células B, por lo
general su involucramiento es a nivel infradiafragmatico
(80%) cursando con dolor abdominal, el cuadro de inva-
ginacion intestinal es frecuente, sangrado gastrointestinal
y cambios en el patron de evacuacion.”

Del total de las neoplasias malignas en pacientes me-
nores de 19 afios de edad, 12% corresponde a las locali-
zadas en cabeza y cuello.®® Los linfomas son el grupo
predominante con 59% de los casos, le siguen los sarco-
mas de partes blandas, sobre todo rabdomiosarcomas
(17.5%), carcinomas tiroideos (10%), neuroblastomas
(5%), carcinoma nasofaringeo (5%), de glandulas saliva-
les (2.5%) y por ultimo los teratomas malignos (1%).1014

De los linfomas no Hodgkin de cabeza y cuello, la
mayoria tiene su origen del tejido ganglionar cervical y
70% son del fenotipo B.° En esta regidn se han reportado
localizaciones inusuales del linfoma no Hodgkin, sobre
todo extraganglionares, como son: seno maxilar, esfenoi-
dal, trdquea, glandula tiroides, etc.t>1¢

Los linfomas primarios de laringe en nifios son muy ra-
ros, lo descrito han sido reportes de casos clinicos. La
mayoria de los casos informados son pacientes que cursan
con inmunodeficiencias primarias.t° La sintomatologia se
ha caracterizado por: ronquera cronica, odinofagia, dis-
fagia, obstruccion aérea progresiva.?>?! Frecuentemente
confundido con enfermedades inflamatorias agudas, ta-
les como: croup, epiglotitis alérgica cronica, abscesos re-
trofaringeos, etc. No hay predominio de sexo.

La exploracion laringoscopica directa e indirecta per-
mite visualizar el sitio de la lesion y obtener tejido para su
estudio histopatolégico. Macroscopicamente se ha descri-
to como una masa rosa-palida, de localizacion supragldti-
ca y laringea y no ulcerada.? A nivel histopatoldgico la
variedad predominante son los precursores de células B,
con caracteristicas inmunoblasticas.'®232* Sin embargo,

Mok y cols.?® describen tres pacientes con linfoma prima-
rio de laringe, en uno de ellos con variante de célula T, y
en los otros dos casos linfoma de células T/NK.

El objetivo del presente trabajo es dar a conocer las
caracteristicas clinicas e histologicas de un paciente pe-
diatrico con linfoma primario de laringe y revision de la
literatura.

CASO CLINICO

Se trata de paciente masculino de 12 afios de edad, pro-
cede del estado de Oaxaca, México. Ingresa el 21 de enero
del 2003 en el Servicio de Urgencias del Hospital Gene-
ral Dr. Aurelio Valdivieso. Oaxaca.

No tiene antecedentes heredofamiliares de importan-
cia para su padecimiento actual. Negados hematoonco-
l6gicos.

Procede de un medio socioeconémico débil, habita
casa de carrizo, una sola habitacion, conviven seis perso-
nas, cuenta con agua entubada, letrina.

Antecedentes personales patoldgicos: un cuadro de
crisis convulsiva a los 11 afios de edad. Enfermedades
exantematicas negadas. Cuadro de inmunizacion com-
pleta.

Padecimiento actual: lo inicia el 11 de enero del 2003
con fiebre de 38.8 gc, intermitente, tos himeda, accesos
frecuentes, emetizante y cianosante. Tres dias previos a
su ingreso con dificultad respiratoria y sibilancias, moti-
vo de su referencia y hospitalizacion. Terapia recibida
previo a su ingreso; antiinflamatorios, antibiéticos y bron-
codilatadores, sin mejoria.

Figura 1. Rx lateral de cuello, se aprecia deformidad de la luz
traqueal por masa sélida infiltrativa en laringe.
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E.F. Peso 20 kg, temperatura 38 gc, FC 136 x min, FR 42 x
min. Escolar masculino, con edad aparente a la referida, con
facies de angustia, palido de piel y de mucosas, orofaringe
con hipertrofia amigdalina grado Il, hiperémica, cuello sin
adenopatias periféricas, torax con sibilancias audibles a dis-
tancia, tiraje intercostal, taquicardico, FC de 140 x min,
abdomen blando, depresible, sin megalias, genitales tan-
ner |. Extremidades normales.

En el &rea de pediatria fue manejado con broncodilata-
dores y esteroide local, remitiendo parcialmente sus cri-
sis de broncoespasmo, y 15 dias después del ingreso se
agudiza la dificultad respiratoria, agregandose estridor larin-
geo. Se realiza tragueostomia y laringoscopia directa.

Estudios de laboratorio. CTH: Hb 12.8 g/dL, Hto
37.3%, leucocitos 7,300/mm?, neutrofilos 60%, linfoci-
tos 30%, monocitos 9%, eosindéfilos 1%, plaquetas
267,000/mm3. QS: glucosa 110 mg/dL, BUN 9 mg/dL,
urea 19 mg/dL. Proteinas totales 8.3 g/dL, albumina 3.6
g/dL. PFH: TGO 86, TGP 116, fosfatasa alcalina 390 Ul/
L, DHL 602 UL. VIH negativo. Perfil de inmunoglobuli-
nas séricas normales.

Radiografia simple de cuello con masa ocupativa que
deforma y comprime la via aérea subtotal, con densidad
mayor de tejido blando subyacente (Fig. 1).

TAC de cuello en fase simple y contrastada. Se aprecia
aumento de volumen del area subglética, cuerdas voca-
les y del receso aritenoepiglético izquierdo, disminuyen-
do la luz hasta en 50%. Con la administracion del medio
de contraste se refuerza discretamente la lesion (Fig. 2).

Laringoscopia directa: se observa tumoracion laringea,
afectando subglotis, glotis, vestibulo laringeo, epiglotis,
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zona de esfacelo epiglotica con hemorragia y obstruc-
cion subtotal de glotis por la masa tumoral.

Reporte histopatolégico de la biopsia del area subglé-
tica (Figs. 3 y 4). Los cortes examinados muestran frag-
mentos de mucosa respiratoria, revestidas de epitelio ci-
lindrico y plano estratificado. Los fragmentos exhiben
areas irregulares de necrosis y hemorragia. En el seno de
los mismos hay una neoplasia maligna linfoide, compuesta
por células mas o menos grandes, pleomorficas con ati-
pias, estan mezclados con linfocitos reactivos y otras cé-
lulas inflamatorias (neutrdfilos, histiocitos, etc.).

Inmunohistoquimica: CD 3 positivo en células linfoi-
des, grandes, atipicas. CD 20 positiva en células linfoides
reactivas, CD 68 positivo. Tdt, CD 34 negativo. VEB ne-
gativo. CD 99 negativo.

Concluyen: linfoma no Hodgkin difuso de células T.

Recibe quimioterapia de combinacidn, basados en ci-
clofosfamida, vincristina, esteroides y doxorrubicina, lo-
grando remision completa en el tercer curso. Se mantie-
ne en remisién completa durante 21 meses y fallece por
proceso bronconeumanico.

DISCUSION

Los linfomas extraganglionares no sélo se originan de te-
jidos que normalmente contienen tejido linfoide, como
intestino delgado, también se han originado de areas
de tejidos no linfoides.? La laringe contiene tejido lin-
foide organizado, principalmente en la region supragloti-
ca, lo que explicaria que muchos linfomas primarios de
laringe ocurren Gnicamente en este sitio. En un estudio

Figura 2. A) Imagen compuesta de TAC, se observa masa tumoral homogénea a nivel de supraglotis que obstruye la luz laringea,
B) la flecha sefiala masa ocupativa laringea que estrecha su luz.
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Figura 3. Microfotografia 100x en H-E mostrando areas de ne-
crosis y los linfocitos atipicos, destruyendo focalmente la mu-
cosa.
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Figura 4. Microfotografia 400x en H-E, donde se aprecian con
mayor detalle los linfocitos atipicos.

realizado por Kutta y cols.,?” demostraron la existen-
cia de tejido linfoide en las falsas cuerdas vocales del
100% de los nifios estudiados, y en adolescentes cer-
ca de 90%, disminuyendo considerablemente en in-
dividuos de la sexta década de la vida a 7.1%; sin
embargo, aun no se explica el porqué los linfomas
primarios de laringe se ubican en supraglotis exclusi-
vamente.

Del paciente aqui descrito, su evolucion fue aguda y
la sintomatologia inespecifica. La ruta de orientacién diag-
noéstica inicial fue presuntiva en problemas de tipo infec-

cioso respiratorio inferior y de reactividad bronquial, sien-
do determinante una radiografia lateral de cuello, que
permitio la observacion de una masa tumoral que defor-
maba y obstruia la luz laringea, y la tomografia axial
computarizada de cuello permitié delimitar mejor las es-
tructuras involucradas.

La laringoscopia directa con toma de biopsia permitid
contar con el material para el diagnéstico del linfoma la-
ringeo; asimismo, fue orientadora para la extension de la
enfermedad.

Al parecer, éste es el primer caso en la literatura na-
cional de un linfoma no Hodgkin primario de laringe y
por el estudio de inmunohistoquimica se define de la
variedad de células T, mas raro aun. De los reportes exis-
tentes a nivel internacional, en su mayoria son de precur-
sores de células B y de localizacién supraglética. El caso
proposito, la infiltracién neoplasica se extendio de glotis,
subglotis, epiglotis y vestibulo laringeo. Los estudios de
extension descartaron lesion infiltrativa fuera de la region
arriba mencionada.

El contexto de inmunodeficiencias primarias o secun-
darias, més el involucramiento del virus Epstein-Barr, son
factores predisponentes para el desarrollo de neoplasias
linfoides, sobre todo de precursores de células B.181%28
Donadieu y cols. 2° describen un sindrome linfoprolifera-
tivo familiar, en donde el fenotipo gama delta del virus
Epstein-Barr se vio involucrado, sobre todo en linfomas
de células T y de localizacién inusual. En nuestro caso el
escrutinio para el virus Epstein-Barr fue negativo y la con-
dicién inmunoldgica del paciente también normal.

Los mejores resultados en el tratamiento de los linfo-
mas no Hodgkin se han logrado con esquemas de qui-
mioterapia de combinacidon, debiéndose evitar cirugias
en “bloques” para no aumentar la morbilidad postopera-
toria. Los resultados son adecuados para los de estirpe
B,° no asi para el fenotipo T.% Existen reportes de casos
donde la radioterapia ha logrado el control de la enfer-
medad, pero no el evitar recaidas posteriores; sin embar-
go, la experiencia con radioterapia es con linfomas de
bajo grado en reportes de casos de linfomas primarios
de laringe en adultos.?225%0

Aunqgue los linfomas de cabeza y cuello son sitio de
origen frecuente de linfomas extraganglionares, el invo-
lucramiento del linfoma en laringe es excepcional. El diag-
noéstico de las neoplasias malignas de laringe depende de
una alta sospecha clinica, ante pacientes que presenten
obstruccién aérea progresiva, disfonia, disfagia, debien-
do realizar estudios de imagen con TAC o IRM, para
delimitar el area afectada y la extensién de la enferme-
dad. Con la laringoscopia bajo anestesia general permiti-
ra biopsiar la lesion si hay evidencia de malignidad. La
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quimioterapia de combinacion es la piedra angular en el
tratamiento de los linfomas, diferenciando el esquema
de manejo e intensidad, de acuerdo con la estirpe celular
y etapa de la enfermedad.

Con el caso que aqui presentamos se enfatiza sobre su

presentacion clinica y ruta del diagnéstico. Considera-
mos conveniente crear un registro de tumores de cabeza
y cuello en pediatria, que puedan ser referentes para la
toma de decisiones.
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11.

12.
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