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RESUMEN

El edema periorbitario es un signo clinico que presenta diversidad de
causas, las cuales deben ser contempladas durante el abordaje, con la
finalidad de iniciar el tratamiento lo mas pronto posible. Algunas de estas
etiologias pueden ser infecciosas, inflamatorias, medicamentosas o
tumorales, como en este caso. El linfoma de células B extranodal de la
zona marginal del tejido linfoide asociado a mucosas (linfoma MALT) es un
subtipo de Linfoma No Hodgkin, cuya ubicacién mas comdn es a nivel
gastrico. Se puede encontrar en otros tejidos como la 6rbita, habitualmente,
en mujeres adultas, con manifestaciones como una masa acompafada de
proptosis. El estudio determinante es la biopsia, aunque se requieren
examenes adicionales para el estadiaje. El tratamiento en caso de
infiltracion sistémica es quimioterapia, por lo general, con un buen
pronostico. En este articulo se presenta el caso de una paciente femenina
de 66 afos con historia de mas de 2 afios de evolucion de edema
periorbitario bilateral, asociado a sintomas B. En la biopsia palpebral se
demostré linfoma MALT, posteriormente, se comprobd diseminacion
sistémica, incluida medular, por lo que se le asigné un estadio IVBE.
Debido a esto, se inici6 protocolo R-CHOP, con adecuada respuesta.

PALABRAS CLAVE: linfoma de células b de la zona marginal; edema;
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neoplasias del ojo; diagnéstico diferencial.

ABSTRACT

Periorbital edema is a clinical sign that presents a variety of causes, which
should be considered during the approach in order to start treatment as
soon as possible. Some of these etiologies can be infectious, inflammatory,
drugs or tumors, as in this case. Extranodal marginal zone B-cell lymphoma
of mucosa-associated lymphoid tissue (MALT lymphoma) is a subtype of
Non-Hodgkin Lymphoma, the most common location of which is gastric. It
can be found in other tissues such as the orbit, usually in adult women, with
manifestations such as a mass accompanied by proptosis. The determining
study is biopsy although additional tests are required for staging. Treatment
in case of systemic infiltration is chemotherapy, usually with a good
prognosis. This article presents the case of a 66-year-old woman with a
history of more than 2 years of evolution of bilateral periorbital edema,
associated with B symptoms. MALT lymphoma was demonstrated in the
eyelid biopsy. Subsequently, systemic dissemination including bone marrow
was verified, and an IVBE stage was assigned. Because of this, R-CHOP
protocol was initiated, with adequate response.

KEYWORDS: lymphoma, b-cell; marginal zone; edema; eye neoplasms;
diagnosis; differential.

INTRODUCCION

Los linfomas son un grupo heterogéneo linfoma de células B extranodal de la

de neoplasias malighas de los tejidos
linfoides que se originan en diversos
progenitores: células B, T o NK (1, 2).
Segun la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS), los linfomas se clasifican
en: linfomas de Hodgkin (LH) y linfomas
no Hodgkin (LNH). Estos dltimos, se
dividen segun la célula progenitora:
linfocitos B (80%) o linfocitos T (20%),
que abarcan méas de 30 subtipos de
linfomas (2, 3).

En 1983, Peter G. Isaacson y Dennis
Howard Wright trabajando en el
departamento de patologia del Hospital
General de Southhampton en Inglaterra,
observaron dos casos de linfomas de
bajo grado, con caracteristicas
semejantes al tejido linfoide asociado a
mucosas (MALT) (4, 5). Actualmente, el
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zona marginal del tejido linfoide asociado
a mucosas (linfoma MALT o maltoma)
esta reconocido por la OMS como una
entidad propia dentro de los LNH (5).

El objetivo de este articulo es describir el
caso de una paciente con linfoma MALT
manifestado con edema periorbitario, los
posibles diagnosticos diferenciales de
este signo y las caracteristicas
fundamentales del linfoma MALT.

METODO

Para la elaboracion de este articulo se
describi6 un caso clinico de linfoma
MALT vy se llevé a cabo una revision de
literatura con articulos provenientes
principalmente de las bases de datos
PubMed, Elsevier, Science Direct,
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BINASSS, SciELO y Medigraphic, asi
como un libro médico. Los documentos
consultados se encuentran en espafiol o
inglés, todos ellos publicados entre
febrero 2005 y febrero 2020. En la
basqueda se utilizaron los términos
“Linfoma MALT”, “Linfomas”, “Edema
periorbitario”, ‘Edema palpebral’,
“Linfoma de la zona marginal’, “Linfoma
No Hodgkin”, combinados con
“‘epidemiologia”, “diagndstico”, “clinica”,
“‘estadiaje”, “tratamiento”, “factores
asociados”, “diagnéstico diferencial” y
“prondstico”. La revision se centrd en la
informacion mas pertinente y util para
exponer los temas tratados.

REVISION DE LITERATURA

ABORDAJE DE EDEMA
PERIORBITARIO

El edema periorbitario es un signo que
puede ser atendido por multiples
profesionales, debido a la diversidad de
sus causas, por esta misma razon,
puede representar un reto diagnéstico
importante. Algunas de sus etiologias
son (6, 7):

Causas infecciosas

e Infecciones sistémicas, como la
mononucleosis infecciosa, en la cual
puede estar presente hasta en un
tercio de los pacientes (6, 7).

e Infeccion por Hepatitis B: se puede
ver en la enfermedad del suero-like,
que sucede en 10-30% de pacientes
en la fase prodromica, debido
depdsito de inmunocomplejos (6, 8).
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e Infecciones por espiroquetas, como
Lyme y la Fiebre de las Montafas
Rocallosas, debido a vasculitis (6, 9).

¢ Infecciones locales, como orzuelo
interno o externo y blefaritis (6, 10).

e Infeccion por parasitos, como:
Trichinella  spp., oftalmofilariasis,
oftalmomiasis,  esquistotosomiasis,
amebiasis y enfermedad de Chagas
(con el signo clasico de Romafia). El
edema se debe a hipersensibilidad o
por obstruccion linfatica (6, 11).

e Picaduras de insectos directamente
en los parpados, por ejemplo, la
arafia reclusa marréon (Brown recluse
spider) o la cantéarida (blister beetle)
(6, 12).

e Celulittis orbitaria: presenta edema
acompafiado de signos orbitarios,
como defectos pupilares y de
motilidad ocular (6, 13).

e Endoftalmitis: inflamacién intraocular
de etiologia infecciosa (6, 14).

e El tumor turgente de Pott: es una
osteomielitis del hueso frontal que
genera edema (6, 15).

Causas no infecciosas (inflamatorias y
tumores)

e Causas locales, como: chalazion,
sindrome del parpado laxo vy
dermatitis de contacto (6, 16, 17).

e Enfermedad tiroidea: por interaccion
entre el sistema inmune y fibroblastos
orbitarios (6, 13).
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e Dermatomiositis: el edema puede
acompafar al eritema en heliotropo
(6, 18).

e Lupus Eritematoso Sistémico y lupus
discoide: puede ocurrir debido a
aumento de permeabilidad vascular,
angioedema relacionado con
deficiencia de C1 o deficiencia de
proteinas por sindrome nefrético (6,
19).

e Blefarocalasia: edema recurrente,
usualmente bilateral (6, 20).

e Sindrome de Melkersson-Rosenthal:
afeccion de origen desconocido que
se caracteriza por la triada clasica de
edema orofacial recurrente, paralisis
facial periférica recurrente y lengua
fisurada, si bien pueden aparecer
sintomas adicionales y la triada
puede no estar presente (6, 21).

e Tumores y sindromes inflamatorios
orbitarios, como: metastasis
palpebrales, leucemia prolinfocitica
de células T, sarcoidosis,
granulomatosis orofacial, sarcoma de
Kaposi, estesioneuroblastoma,
inflamacién idiopatica orbitaria vy
linfomas (6, 19).

e Oftros desordenes inflamatorios
menos comunes, como: urticaria por
frio, policondritis recidivante, rosacea
linfadenematosa, poliarteritis nodosa,
escleredema adultorum de Buschke,
dermografismo, entre otras muchas
causas (6, 22).

Medicamentos

e Imatinib: utilizado en el tratamiento
de leucemia mieloide cronica vy
tumores gastricos (6, 23).
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e Bifosfonatos de nueva generacion: se
han asociado con edema
periorbitario, uveitis y escleritis (6,
24).

e Hialuronidasa: puede causarlo
porhipersensibilidad a la proteina
ovina o bovina (6, 25).

e Otros farmacos: aspirina, ibruprofeno,
naproxeno (puede ocurrir reaccion
cruzada entre antiinflamatorios no
esteroideos), risperidona,
anticonvulsivantes, antibiéticos,
metformina, pioglitazona, irbesartan,
diltiazem, hidralazina, topiramato,
entre otros (6, 26).

Postquirdrgico/Traumaético

Puede ocurrir en pacientes que han
sufrido  trauma  periorbitario, como
fracturas orbitarias o contusiones (6, 27).
Se presenta después de cirugia
palpebral u orbitaria, pero puede ser una
complicacibn menor de otras cirugias,
como implantes cocleares, rinoplastia,
entre otras (6, 28).

ABORDAJE DIAGNOSTICO

1. Historia clinica: preguntar por:

e Anormalidades tiroideas y
enfermedades autoinmunes (6,
29).

e Cirugias previas, especialmente
en parpados y cara, incluyendo
uso de toxina botulinica (6, 27).

e Medicamentos, incluyendo
medicamentos tépicos oculares
(6, 26).

e Prurito, ya que es sugestivo de
alergia de contacto (6, 16).
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2. Examen fisico

e Buscar focalizaciobn neurolégica,
especialmente si la lesion es
unilateral (6).

e Buscar péarpados laxos y blefaritis
(6, 17).

e Examen adecuado de los anexos
oculares, sin olvidar evertir los
parpados y buscar masas (6, 30).

e Determinar si hay retraccion
palpebral, pues caracteriza la
orbitopatia tiroidea (6, 29).

3. Laboratorios y gabinete

e la Tomografia Axial
Computarizada (TAC) de Orbitas
con contraste es la modalidad
preferida. Es de vital importancia
para descartar patologia tumoral
(6, 29).

e TSH (hormona estimulante de la
tiroides), tiroxina, TSlg
(inmunoglobulina estimulante de
la tiroides), TPO (anticuerpos
antiperoxidasa) y anti receptor de
TSH se deben enviar al mismo
tiempo que las imagenes para
estudiar enfermedad tiroidea (6,
29).

Si las imégenes y pruebas de funcion
tiroidea estdn normales, realizar
hemograma con diferencial,
velocidad de eritrosedimentacion
(VES), proteina C reactiva (PCR),
anticuerpos antinucleares  (ANA),
anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilos (ANCA), enzima
convertidora de angiotensina (ECA),
lisozima, test de Mantoux, 1gG e IgM
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para toxoplasmosis y cribado de
Virus de Inmunodeficiencia Humana
(VIH) y sifilis (6, 31).

Si estan normales estos laboratorios,
realizar biopsia para diferenciar entre
inflamacién, malignidad, organismos
atipicos o edema intersticial; también,
determinar sodio, potasio,
bicarbonato, cloruro, nitrégeno
ureico, creatinina, calcio, glicemia e
incluir albumina y proteinas totales,
buscando  hipoalbuminemia  por
hepatopatia o sindrome nefrotico (6,
1).

Si hay evidencia de inflamacion en la
biopsia, referir al reumatdlogo vy
solicitar: factor reumatoide,
anticuerpos de Lyme, SSA y SSB
(para descartar Sindrome de Sjogren,
en caso de afectacion salival),
anticuerpos anti ADN de doble
cadena, anti Jo-1, anti Scl-70, anti
Smith, anti ribonucleoproteina,
serologias para hepatitis B 'y C vy
pruebas de funcion hepatica (6, 32).

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA DE
LINFOMA MALT

El linfoma MALT es una neoplasia
derivada de los linfocitos B maduros de
la zona marginal del foliculo linfoide (33),
gue representa cerca del 8% de los LNH
(2). Desde el punto de vista clinico, los
linfomas MALT extragastricos son poco
frecuentes, pero se pueden encontrar en
diversos tejidos, por ejemplo: glandulas
salivales, paladar, tiroides, rinofaringe,
piel (34), ademéas de los linfomas que se
presentan en la Orbita y anexos oculares,
entre otras ubicaciones (35).

La mayoria de linfomas de Orbita y
anexos oculares se presentan en
adultos, predominantemente en mujeres,
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con mayor frecuencia en los siguientes
territorios:  conjuntiva (63%), tejidos
infraorbitarios (58%), aparato lagrimal
(28%) y mausculos extraoculares (13%)
(35). Las lesiones bilaterales abarcan
entre el 10 y 15% de los casos (36).

Los linfomas de esta ubicacion son
fundamentalmente LNH de células B, de
los cuales el linfoma B de la zona
marginal es el mas frecuente, seguido
del linfoma B difuso de células grandes
(LDCBG) y el linfoma de células del
manto. Sin embargo, pueden surgir otros
tipos (35, 3, 37).

FACTORES ASOCIADOS

Los linfomas de tipo MALT se desarrollan
en el tejido linfoide pero también en
tejidos extralinfoides, como resultado de
procesos de inflamacion cronica o
enfermedades autoinmunes (36). Debido
a esto, muchos pacientes en quienes
aparece el linfoma MALT tienen una
enfermedad autoinmune o inflamatoria,
como: sindrome de Sjogren (MALT de
glandulas  salivales), tiroiditis  de
Hashimoto (MALT de tiroides), gastritis
por Helicobacter pylori (MALT gastrico) o
infecciones cutaneas por Borrelia (MALT
cutaneo) (2).

En el caso de los linfomas MALT de la
Orbita y anexos oculares, en algunas
regiones una alta proporcion se han
relacionado con infeccion por Chlamydia
psitacci, no obstante, esta asociacion no
ha sido claramente establecida en
América (35, 2).

Asimismo, el consumo excesivo de
proteinas y grasas, el alcoholismo y el
tabaquismo predisponen a la aparicion
de linfomas oculares, ademas, el riesgo
aumenta con enfermedades
reumatoldgicas e inmunodeficiencias (3,
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38). En adicion a lo anterior, los linfomas
MALT de los anexos oculares se
relacionan con las translocaciones
1(3;14)(p14.1;932) y la t(14:18)(g32921)
(35), cuyos productos oncogénicos
tienen como diana la cascada del factor
nuclear Kappa B (39).

PRESENTACION CLINICA

La severidad del cuadro depende del
tiempo de evolucion, el tamafio y la
localizacion (3). Los linfomas MALT
presentan sintomas B en un 19% de los
casos y afectan la médula ésea en un
14% (2).

Al inicio, los pacientes suelen estar
asintomaticos. Con el paso del tiempo,
se les puede encontrar una masa en la
orbita acompafiada de proptosis (sintoma
mas comun), conjuntivitis, dolor ocular,
limitacion de los movimientos oculares,
diplopia, ptosis palpebral ylo
desplazamiento ocular (35, 3, 40), junto
con signos como la quemosis (coloracion
rojo salmén de la conjuntiva) (25%) (40).
Aproximadamente, en 40% de los casos
se localizan en el 6rgano de origen y casi
en 30% de los pacientes se sitian en ese
organo 'y en ganglios linfaticos
regionales. Sin embargo, estos linfomas
pueden dar metéastasis a distancia, en
particular si se transforman en LDCBG
(2). Del mismo modo, mas del 90% de
los casos se presentan de manera
unilateral (40).

DIAGNOSTICO Y ESTADIAJE

Para hacer el diagnéstico se pueden
utilizar estudios ecograficos, aunque los
mas precisos son la TAC con medio de
contraste y la resonancia magnética, ya
gue permiten localizar y ver el tamafo y
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la forma de la neoplasia. Este tipo de
tumores, por lo general, fijan de forma
adecuada el medio de contraste, lo que
facilita su deteccion (3, 29).

El diagnéstico definitivo es
histopatolégico, por lo que se
recomienda realizar siempre la biopsia
(1, 4). En el caso del linfoma MALT, las
caracteristicas histopatolégicas se basan
en proliferacién e infiltracién de células
pequefias y medianas con nucleos
hipercromaticos irregulares, nucleolos
inconspicuos, escaso citoplasma 'y
escasas mitosis. En algunas ocasiones,
las células presentan nucleos mas
uniformes y caracteristicas
plasmocitoides o monocitoides (41, 5).
Estos diferentes tipos celulares pueden
estar entremezclados o haber un
predominio de alguno de ellos v,
habitualmente, se combinan con algunos
linfocitos grandes transformados (5).

Con respecto a la inmunohistoquimica,
los linfomas MALT usualmente muestran
positividad para marcadores de linfocitos
B (CD19, CD20, CD22, CD74, CD75,
CD79a y PAX-5). También, el Bcl-2, Bcl-
6 y CD43 pueden ser positivos. La
inmunorreactividad con CD5, CD10 vy
Bcl-10 es poco frecuente (<10%) y el
CD21 y CD35, por su parte, facilitan la
identificacion de los foliculos linfoides
residuales. Ademés, el CD23, Bcl-1, la
cicina D1, el CD3/CD45Ro vy los
marcadores de linfocitos NK (CD56, TIA-
1, perforina y granenzima) son negativos
(41, 36).

En cuanto al LDCBG, se observa
infiltracion  por células de nucleos
irregulares vesiculosos con ocasional
nucleolo, escaso citoplasma y mdultiples
figuras mitéticas. El fenotipo de esas
células es positivo para CD20, Bcl-6, Bcl-
2 y elevado Ki67 (31). En casos dudosos,
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el Ki67 puede ser de ayuda, pues un
porcentaje inferior a 15% favorece el
diagndstico de linfoma MALT, si mas
bien es superior al 30% y con un patrén
difuso, apoya el diagnéstico de LDCBG
(5).

Una vez diagnosticada la neoplasia, se
debe estadificar segun la clasificacion de
Ann Arbor, haciendo uso de estudios
complementarios (3, 2). El estadio mas
frecuentemente encontrado es el IE, que
corresponde a un tumor primario en la
orbita (3).

Estadiaje Ann- Arbor (32,1):

Estadio I: afectacion de una unica region
ganglionar o de un Unico sitio u 6rgano
extraganglionar.

Estadio II: afectacion de 2 o mas
regiones ganglionares en el mismo lado
del diafragma o afectacion localizada de
un sitio extraganglionar u érgano y una o
mas regiones ganglionares en el mismo
lado del diafragma.

Estadio |ll: afectacion de regiones
linfaticas ganglionares a ambos lados del
diafragma, que pueden estar

acompafadas por afectacion localizada
de un sitio u érgano extraganglionar o
esplénica o de ambas.

Estadio IV: afectacion difusa o
diseminada de uno o mas oOrganos
extraganglionares distantes con 0 sin
afectacion asociada de los ganglios
linfaticos.

Especificadores (32):

A. sin sintomas B.
B. presencia de fiebre, sudoracion
nocturna o pérdida de peso superior
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al 10% del peso corporal en los 6
meses previos.
X. Bulky >10 cm
E. afectacion confinada a tejidos
extralinfatico

TRATAMIENTO

Para elegir la terapia se debe tomar en
cuenta el subtipo de linfoma, la
extension, las metéstasis y factores
pronosticos. En la mayoria de los casos,
la radioterapia es el tratamiento de
eleccion, ya que suele ser enfermedad
localizada (37, 40, 36). La quimioterapia,
generalmente, es para pacientes con
diseminacion sistémica o con linfomas en
etapas II, lll 'y IV.

Se utilizan diferentes regimenes, de los
cuales el mas comun es el CHOP, que
incluye: Ciclofosfamida, Doxorrubicina o
Adriamicina y Vincristina, todos estos
administrados por 1 dia, en conjunto con
Prednisona por 5 dias, en ciclos cada 21
dias (40, 33, 3). Ademas, se ha utilizado
el Rituximab, un anticuerpo monoclonal
gque se une al antigeno CD20 de los
linfocitos B normales y malignos y se
administra 1 dia cada ciclo (33).
Combinado con el esquema de
guimioterapia convencional, conforman el
R-CHOP, que es el estandar de oro en
caso de requerir tratamiento sistémico
(33, 40).

PRONOSTICO

El linfoma MALT ocular se ha
correlacionado con un  excelente
prondstico: la sobrevivencia de los
pacientes es del 85 al 95 % de los casos,
sin embargo, 25 a 35% de los pacientes
presentan recaidas, sobre todo los de
MALT no gastrico (42, 43). Asimismo,
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generalmente, tienen bajo riesgo de
infiltrar la médula 6sea (35).

Los linfomas MALT pueden sufrir
transformacién hacia LDCBG, que es
una neoplasia linfoide agresiva (44). Esta
transformacion se ha asociado con
desregulacion de receptores  de
guimiocinas (45) y varia el prondstico de
la enfermedad segun el estadiaje, el Ki-
67, la presenta de beta 2 microglobulina
y la infiltracion de médula 6sea (44).

PRESENTACION DEL CASO

Ficha de identificacion: paciente
femenina de 66 afos, costarricense,
vecina de Cartago, casada, ama de casa,
con secundaria incompleta.

Antecedentes personales patolégicos:
carcinoma in situ de cérvix tratado hace
24 afios, dislipidemia mixta diagnosticada
hace 10 afios, sin tratamiento
farmacologico actual y glaucoma de
angulo abierto bilateral, que fue
diagnosticado en 2019 durante el
abordaje del edema periorbitario.
Tratamiento con: timolol 0.5% (1 gota en
cada ojo cada 12 horas), dorzolamida 20
mg/ml (1 gota en cada ojo cada 12
horas) e hipromelosa (1 gota en cada ojo
cada 6 horas).

Antecedentes personales no
patolégicos: sin alergias a
medicamentos, vacunaciéon al dia,
extabaquista (0.2 paquetes/afio), no hay
historia de abuso de alcohol ni drogas
ilegales.

Antecedentes ginecoobstétricos:
G2P2CO0AO0, menarca a los 14 afos,
menopausia a los 50 afios sin terapia de
reemplazo hormonal, dltima citologia
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cervicovaginal en 2019 sin alteraciones,
Gltima  mamografia en 2017  sin
alteraciones.

Antecedentes quirdrgicos y
traumaticos: conizacion cervical hace 24
anos.

Antecedentes heredofamiliares:
cardiopatia y neumopatia no
especificada en la madre, no hay historia
de céancer.

El motivo de consulta de la paciente fue
edema periorbitario bilateral. La paciente
refiere que hace dos afos y medio
empezO6 a presentar de forma subita
edema periorbitario bilateral levemente
doloroso, el cual fue aumentando de
volumen con el tiempo, asociado a
epifora, prurito ocular y leve eritema
palpebral. Ademas, presentaba
disminucion de la agudeza visual y vision
borrosa. A esto asociaba pérdida de
peso involuntaria de 10 kg en 2 afios
(menos del 10% del peso corporal) y
sudoracion nocturna de menos de 1 afo
de evolucién. No hay historia de fiebre ni
otros sintomas. Al examen fisico, se hallé
edema periorbitario bilateral de
consistencia indurada (ver FIGURA 1) y
disminucion de agudeza visual bilateral.
Inicialmente, fue valorada por un
especialista en Dermatologia, quien la
refiri6 a Cirugia Plastica, donde le
solicitaron una TAC de 6rbitas sin medio
de contraste, en la que se encontré
exoftalmos bilateral y masculos oculares
hipertréficos. Por lo tanto, la refirieron a
Endocrinologia para descartar
tiroideopatia, la cual no presentaba.
También, fue referida a otro dermatdlogo
y Medicina Interna, quienes descartaron
otras patologias médicas. Asimismo, fue
examinada por Oftalmologia, donde le
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diagnosticaron glaucoma e iniciaron
tratamiento, con mejoria de
sintomatologia ocular luego de inicar de
los farmacos. Posterormente, consulté en
Alergologia, donde descartaron que se
tratara de alguna patologia de su
especialidad y la remitieron a Cirugia
Plastica para la toma de una biopsia, con
la intencion de descartar patologia de
Melkersson-Rosenthal incompleta. Con
el resultado de la biopsia se logré el
diagnéstico definitivo, por lo que se refirid
a Hematologia.

FIGURA 1. Edema periorbitario previo al
inicio de quimioterapia

FUENTE: Fotografia tomada por Ménica Alvarado, con
consentimiento de la paciente.

Exédmenes de laboratorio: se evidenci6
dislipidemia y leucocitosis de predominio
linfocitico (leucocitos 20500/ul con 10900
linfocitos). Por lo demas, presentaba
pruebas de funcion tiroidea normales,
anticuerpos  antitiroideos  negativos,
glicemia basal normal, pruebas de
funcion renal normales, pruebas de
funcion hepética normales, sangre oculta
en heces negativa, examen general de
orina sin alteraciones, PCR negativa,
ANCA negativos, ANA negativo y factor
reumatoide negativo.

Biopsia de parpado superior derecho:
a nivel subcutaneo se observa una
estructura nodular conformada por una
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proliferacion de linfocitos de aspecto
monocitoide, con algunas células
grandes de aspecto inmunoblastico, la
poblacion neoplasica es de linfocitos B
monocitoides Cd20+, Bcl 2+, Cd43-,
Cd5-, ciclina D1-, Bcl 6-, Cd10-, Cd21-,
Cd23-, entremezclados con células T
Cd3+, Cdb+ y presencia de células
grandes Cd20+, Cd30-. EI LMP-1 es
negativo. El indice de proliferacion es del
30% en las zonas predominantemente de
células grandes y de menos del 10% en
las zonas de células monocitoides. Se
observan células plasmaticas escasas
con restriccion de cadenas lambda. La
mejor posibilidad diagnédstica es Linfoma
de la Zona Marginal y debido al aumento
de células grandes, impresiona
encontrarse en transformacion hacia esta
entidad.

Posterior al diagndstico, se solicitd un
TAC de cuerpo completo, donde se
encontraron multiples lesiones de menos
de 2 cm en cuello y térax, incluyendo un
nddulo pulmonar, ademas de diversas
lesiones abdominales en ingles vy
retroperitoneo. Asimismo, en la
citometria de flujo de médula 6sea se
determind infiltracion por LNH. Debido a
estos estudios, el linfoma de este caso
es estadio IVBE, segun la clasificacion
Ann Arbor, por lo que se inicio el
protocolo de quimioterapia de 8 ciclos de
R-CHOP. Posterior a 6 ciclos de R-
CHOP, se lograba observar mejoria
significativa del edema periorbitario y
demas sintomas (ver FIGURA 2).

DISCUSION

Este caso presenta a una paciente
femenina de 66 afios con linfoma MALT,
el cual representa solo un pequefio
porcentaje de los LNH y lo mas usual es
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FIGURA 2. Rostro de la paciente
posterior a 6 ciclos de R-CHOP

FUENTE: Fotografia tomada por Ménica Alvarado, con
consentimiento de la paciente.

gue sea un tumor gastrico (34), distinto a
lo que se evidenci6 en esta paciente.
Ademas, dado que se manifesté con
edema periorbitario como signo cardinal,
se dificulté la deteccion, ya que las
probabilidades diagnésticas son
numerosas. Por ejemplo, dentro del
abordaje se sospeché sindrome de
Melkersson-Rosenthal, lo cual motivo la
solicitud de la biopsia.

Sin embargo, se consideré el sindrome
incompleto, pues la paciente no
presentaba los otros sintomas, solo
edema facial, limitado a nivel ocular (6,
21). Como parte de la evaluacion de esta
paciente, es importante recalcar que la
TAC no se realiz6 como estudio inicial,
debido a disponibilidad de recursos,
misma razon que probablemente limit6 la
realizacion algunos de los estudios
propuestos en el abordaje en esta
revision, por ejemplo, ECA y lisozima.
Del mismo modo, la TAC de 6rbitas que
se solicité fue sin medio de contraste,
posiblemente porqgue no se estaba
considerando patologia tumoral.
Igualmente, no se solicitaron algunas
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serologias de enfermedades infecciosas
para el diagnostico diferencial y se paso
por alto la leucocitosis de predominio
linfocitico y la sudoracién nocturna que
presentaba la paciente, lo cual hubiera
podido orientar mas claramente el
diagnéstico.

Como ya se sefal6, el diagndstico
definitivo se logr6 mediante la biopsia
palpebral, en la que se determin6 la
presencia de células con Ki67 >30% en
las células grandes y <10% en las
células monocitoides, con un peffil
inmunohistoquimico predominante
concordante con linfoma MALT, no
obstante, se observaba cierto grado de
transformacién hacia LDCBG, como ya
se indico que puede suceder en este tipo
de linfoma (2).

Segun estudios ulteriores, se clasifico
como estadio IVBE, es decir, se

considero una neoplasia
extranganglionar con afectacion
diseminada y presencia de sintomas B
(sudoracioén nocturna). Ademas,
presentaba infiltraciéon medular,

afectacion orbitaria bilateral e infiltracion
a distancia, que son relativamente poco
frecuente en este tipo de linfoma (2, 36).

Debido a la extension de esta neoplasia,
se inicié tratamiento con el protocolo R-
CHOP, que es de eleccién en tumores
diseminados (33, 40), ante lo cual
presentd buena respuesta clinica; es
decir, a pesar de que la enfermedad se
diagnostic6 en un estadio avanzado y
con tendencia a la transformacion a una
neoplasia mas agresiva, seguia teniendo
buena respuesta a las terapias
habituales.
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Sin embargo, es posible que se hubiera
podido lograr un diagndstico mas
expedito.

CONCLUSIONES

En este articulo se expuso el caso de
una paciente femenina de 66 afos con
linfoma MALT manifestado como edema
periorbitario bilateral, que fue clasificado
como estadio IVBE, por lo que se inicio
protocolo R-CHOP, con adecuada
evolucién clinica ante la quimioterapia.
Dentro de los diagndésticos diferenciales
a considerar ante edema periorbitario, las
posibilidades son mdltiples, estas
incluyen: causas infecciosas,
inflamatorias, medicamentosas,
quirdrgicas, traumaticas y tumorales,
como en el caso de la paciente
presentada. Si bien los linfomas no son
una de las causas mas comunes, si se
debe contemplar, ya que es primordial
iniciar el tratamiento de forma oportuna.
Este tipo de linfoma suele ser gastrico,
asociado con inflamaciébn cronica,
aungue se pueden generar en diversas
localizaciones.

En el caso de los linfomas orbitarios,
usualmente, se manifiestan con
presencia de una masa, proptosis y otros
datos clinicos relevantes, aunque el
diagnéstico definitivo es histopatoldgico,
con un estadiagje basado en la
clasificacion de Ann-Arbor, como en
otros linfomas. En cuanto al tratamiento,
depende del estadio y diversos factores,
pero en el caso de la diseminacion
sistémica, se elige el uso de
guimioterapéuticos, por lo general, con
un buen prondéstico.
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