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RESUMEN

Antecedentes: El linfoma plasmablastico es una neoplasia agresiva poco frecuente. La mayoria de los
casos tienen relacién con el virus Epstein-Barr. Presenta un claro predominio por el sexo masculino, y
tipicamente se asocia a estados de inmunodeficiencia, sobre todo al VIH. En estos pacientes, la media de
edad de presentacion es de 50 afios y la cavidad oral suele ser la mas afectada.

Caso clinico: Se presenta un caso de un paciente masculino de 34 afos de edad, con antecedente de
infeccion por Virus de Inmunodeficiencia Humana (VIH), con cuadro clinico caracterizado por cefalea
parietal, déficit auditivo, vision borrosa, fiebre y pérdida de peso involuntaria de 10 kilogramos en los
ultimos 5 meses, astenia y adinamia, con posterior aparicion de tumoracién a nivel de craneo. Se realizd
tomografia de craneo, observandose tumoracion con destruccidn de craneo e invasidn a sistema nervioso
central. PET-CT con Fluorodesoxiglucosa con actividad tumoral hipermetabolica a nivel de lesidn
extraaxial descrita, antro maxilar derecho y adenopatias cervicales. Se decidié realizar biopsia de tumor
parietotemporooccipital, compatible con Linfoma plasmablastico. Se inicié tratamiento con radioterapia
y quimioterapia, con mejoria de su sintomatologia y adecuada evolucion.

Conclusiones: El linfoma plasmablastico (LPB) es un desafio diagndstico, con un tratamiento agresivo y un
mal prondstico en la mayoria de los casos. Este debe hacerse en relacién con los hallazgos clinicos v el
inmunofenotipo. Es un tumor altamente agresivo con pobre respuesta a la quimioterapia y con una
supervivencia media muy baja, contrastando con la respuesta favorecedora que presentd nuestro caso.

Palabras clave: Linfoma plasmabldstico, Infeccion por VIH, Virus Esptein Barr, Virus herpes humano 8.

ABSTRACT

Background: Plasmablastic lymphoma is a rare aggressive neoplasm. The majority of cases are related to
the Epstein-Barr virus. It presents a clear predominance by the male sex, and is typically associated with
immunodeficiency states, especially HIV. In these patients, the average age of presentation is 50 years
and the oral cavity is usually the most affected.

Clinical case: We present a case of a 34-year-old male patient with a history of Human Immunodeficiency
Virus (HIV) infection, with a clinical picture characterized by parietal headache, auditory deficit, blurred
vision, fever and involuntary weight loss. of 10 kilograms in the last 5 months, asthenia and adynamia,
with subsequent appearance of tumor at the level of the skull. A skull tomography was performed,
showing a tumor with destruction of the skull and invasion of the central nervous system. PET-CT with
Fluorodeoxyglucose with hypermetabolic tumor activity at the level of the described extraaxial lesion,
right maxillary antrum and cervical adenopathies. It was decided to perform a biopsy of
parietotemporooccipital tumor, compatible with plasmablastic lymphoma. Treatment with radiotherapy
and chemotherapy was started, with improvement of its symptoms and adequate evolution.
Conclusions: Plasmablastic lymphoma (LPB) is a diagnostic challenge, with aggressive treatment and poor
prognosis in most cases. This should be done in relation to the clinical findings and the immunophenotype.
It is a highly aggressive tumor with poor response to chemotherapy and with a very low average survival,
contrasting with the favorable response presented by our case.
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INTRODUCCION

El linfoma plasmablastico esta categorizado como un subtipo muy agresivo y poco
comun de linfoma no Hodgkin por la Organizacién Mundial de la Salud *.

Se calcula que este linfoma es responsable de 2 a 3 % de todos los linfomas asociados a
VIH aunque la incidencia no es tan clara®>. Este linfoma es mas prevalente en pacientes
masculinos aunque esta diferencia es mas marcada en pacientes VIH-postivos, 4:1vs 1.6
:1 en VIH-negativos ®. Existe una asociacién entre el virus Epstein-Barr y el linfoma
plasmablastico, el RNA de éste se encuentra en 80% de los paciente VIH positivos”.

El cuadro clinico depende del sitio afectado, causando sintomas como diarrea,
hematoquesia y dolor abdominal cuando afecta el tracto gastrointestinal; epistaxis,
rinorrea, sinusitis, Ulceras orales cuando afecta mucosa nasal y oral; asi como
adenopatias y sintomas B°.

Clinicamente se encuentra en un estadio avanzado (Estadio de Ann Arbor Il o IV) en 60%
de los pacientes al momento del diagndstico independientemente de la presencia o
ausencia de VIH, sin embargo, la presencia de enfermedad en la cavidad oral y
mandibula es mas comun en pacientes infectados. La médula ésea esta afectada en 30%
de los pacientes al momento del diagndstico ’.

Los sitios extranodales en los que mas se presenta son tracto gastrointestinal, hueso y
piel aunque también se puede encontrar en sitios santuario como los testiculos o el
sistema nervioso central®.

El prondstico es malo ya que la sobreviva promedio es de 8 meses independientemente
de la presencia de VIH®.

Los régimenes de quimioterapia usados actualmente son ciclofosfamida
hiperfraccionada, vincristina, doxorubicina y dexametasona alternando con
metotrexato y citarabina. Se caracteriza por recaida temprana y posterior resistencia a
quimioterapia 10

CASO CLINICO

Masculino de 34 afios de edad con antecedente de infeccion por Humana VIH Estadio
C3 (CD4 186/mm>® 'y Carga viral indetectable), en tratamiento con
Efavirenz/Emtricitabina/Tenofovir (600/200/300 mg por dia) y
Trimetoprim/Sulfametoxazol (160/800 mg por dia), con cuadro clinico de 5 meses de
evolucion caracterizado por cefalea parietal derecha en EVA 8/10, tipo punzante, con
irradiacion a region frontal ipsilateral y occipital, acompafidandose de déficit auditivo, asi
como visidon borrosa, ademas de fiebre cuantificada de 38.5 2C, pérdida de peso
involuntaria de 10 kilogramos en los ultimos 5 meses, astenia y adinamia, con posterior
aparicion de tumoracion a nivel de craneo.

A su ingreso a la unidad de urgencias se encontré con signos vitales dentro de los
pardmetros normales, con laboratorios que integraban una hipercalcemia (Ca*™ 15.2
mg/dL) y una Deshidrogenasa lactica (DHL) de 1992 UI/L. A la exploracién fisica se
observd, consciente, orientado, con tumoracién en regién temporo-parietal-occipital de
20x20cm, pétrea, no movil, fija a planos profundos, cavidad oral sin presencia de
lesiones, adenopatia cervical derecha de 2x2 cm en regién IV y V del lado derecho.
Dentro de los estudios de imagen se realizaron, radiografia de craneo, que revelé
pérdida de la arquitectura de hueso a nivel temporal, parietal y occipital, asi como
tomografia de craneo, observandose tumoracién con destruccién de craneo e invasion
a sistema nervioso central, resonancia magnética nuclear con evidencia de tumor extra-



axial en region frontoparietotemporo-occipital derecha que infiltraba estructuras
adyacentes, que condiciond una herniacidn subfalcina y carcinomatosis leptomeningea
(Figura 1) y PET-CT con Fluorodesoxiglucosa con evidencia de actividad tumoral
hipermetabolica a nivel de lesidon extraaxial descrita, antro maxilar derecho vy
adenopatias cervicales.

Por tal motivo se decidid realizar biopsia de tumor parietotemporooccipital, compatible
con Linfoma plasmablastico con coinfeccidon por virus de Epstein barr y Herpes virus
humano 8. Inmunohistoquimica, Positivo: CD138, EBER-ISH, HHVS8 y Ki67(90%), Kappa
++, lambda +, Negativo: CD20, EMA, CD30 y PAX5 y positivo CD3 en linfocitos T reactivos
(Figura 2).

En biopsia de hueso, se reportd hipocelular para la edad (30%), relacion mieloide-
eritroide 2:1, con adecuada maduracién y morfologia de las tres series hematopoyéticas,
hasta 4 megacariocitos por campos de gran poder, sin evidencia de infiltracién
neoplasica. Con CD138 positivo en 3% de células plasmaticas.

El paciente fue tratado con fluidoterapia y dacido zolendrénico para control de
hipercalcemia, se propuso inicio de tratamiento con radioterapia (RT), con dosis de
30Gy/15Fx, posterior a 5 sesiones de RT, se encontrd con mejoria en los niveles de calcio
(8.52mg/dL) se egresé del hospital para completar sesiones de RT de manera
ambulatoria. Cursé con candidiasis oral y radioepitelitis a crdneo grado 1, mostrandose
reduccion de la lesion >70%. Posteriormente se decidid inicio de esquema de
guimioterapia con DA-EPOCH (fosfato de etopdsido, prednisona, sulfato de vincristina,
ciclofosfamida y clorhidrato de doxorubicina) alternado con Metrotexate, aplicandose
tres ciclos con mejoria de su sintomatologia.

DISCUSION Y CONCLUSION

El linfoma plasmablastico (LPB) es un desafio diagndstico, con un tratamiento agresivo
y un mal prondstico. Este debe hacerse en relacién con los hallazgos clinicos (datos de
inmunodeficiencia, relacién con VIH y virus de Epstein-Barr) y el inmunofenotipo. El
riesgo relativo de desarrollar este tipo de linfoma en pacientes con virus de
inmunodeficiencia humana (VIH) positivos es de 80 a 110 veces mayor que en la
poblacién general. Los linfomas en sujetos VIH positivos también se han asociado
fuertemente con infeccidn por otros virus, lo que sugiere un papel importante de estos
en la patogenia de los linfomas. El algoritmo diagndstico de los linfomas con
diferenciacion plasmablastica es amplio (mieloma plasmablastico, Linfoma B difuso
variante inmunobl3stica, Linfoma difuso ALK +) por lo que es imprescindible realizar un
estudio clinico y de inmunohistoquimica amplio.

Es un tumor altamente agresivo con pobre respuesta a la quimioterapia y con una
supervivencia media muy baja, la mayoria de los pacientes fallecen dentro del primer
ano tras el diagndstico. Estos tumores fueron designados como plasmabldsticos por
estar constituidos por células grandes y blasticas que mostraban un perfil fenotipico de
células plasmaticas diferenciadas, con asusencia o débil expresion de marcadores de
células B y fuerte reactividad para antigenos asociados con células plasmaticas
(MUM?1,CD38, CD138 y EMA +).

En la actualidad, cada vez se han descrito mas LPB tipo cavidad oral en una localizacién
extra-oral, en un 52%. La mayoria de los pacientes son VIH positivos y estan infectados
por el virus de Epstein Barr (VEB) (74%). El HHV-8 es negativo en todos sus casos.



El diagndstico diferencial debe hacerse con linfomas B de células grandes con rasgos
plasmablasticos. Aunque todos estos linfomas tienen una morfologia blastica y un
fenotipo de célula B diferenciada terminal, la presentacién clinica, el estado
inmunolégico y los rasgos morfolégicos e inmunofenotipicos nos permitirdn hacer el
diagnéstico correcto.

El linfoma no Hodgkin constituye la segunda neoplasia mas frecuente en pacientes VIH
positivo. Es criterio definidor de SIDA. La incidencia de linfomas en SIDA es mas de 100
veces superior a la incidencia en la poblacién general y el riesgo no parece haberse
reducido con la introduccién de la terapia antirretroviral combinada El 90% son linfomas
B y la mitad contienen el virus de Epstein-Barr.

Este caso presentado es un linfoma plasmablastico en un paciente VIH-positivo y de
presentacion clinica poco habitual.
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MATERIAL GRAFICO

Figura 1. Resonancia Magnética Nuclear de Craneo. Tumor extra-axial en region
frontoparietotemporo-occipital derecha que infiltraba estructuras adyacentes

Diaz-Garcia y col.



Figura 2. Biopsia de tumor parietotemporooccipital, compatible con Linfoma
plasmablastico.

Diaz-Garcia y col.
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