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Enfermedad celiaca y
linfoma primitivo intestinal

J. M. Garijo Forcada / A. Chehade / R. Cano Muioz / L. Lopez Jiménez /
J. L. Sampedro Villasan / E. Redondo Bautista

ue en 1962 cuando Gough y cols. aporta-
ron Ja primera observacion de un linfoma
maligno, que complicaba una enfermedad celia-

Caso clinico

ca (1); después la realidad de esta evolucion ha  Enema opaco: Nor-

< g . : ido ampliamente confirmada (2) y el linfoma ma- mal.
Enfermo:; C. B. N, Sidoamj o a(2)y ¢

44 anos. Mujer. In-
greso por primera
vez en ¢l ano 1989.
A.P.: Desde hace 5
meses, dolor difuso
abdominal, con
nauseas y vomitos; a

mitivo iniestinal.

veces diarrea, que en alguna ocasion iba acom-
panada de sangre v con sensacion de disten-
sion abdommal. Pérdida de 6 kg. de peso.
Exploracion: Normolinea, deficiente estado de
mricion. Cuello normal. A. pulmonar: Normal.
Corazon: Ruidos riumicos. Abdomen timpani-
zado, con malestar difuso a la palpacion.

E. analitico: Hb.: 10.7 gr%. Hies.: 4.710.000.
Hto.: 34. Leucocios: 8.680. Seg.: 58. Linfos:
26. Monocitos: 11,3. Fosinofilos: 0.5. Basofi-
los: 0.8. A. de protombma: 100%. VSG: 16.
Plaquetas: 598.000. VCM: 72. HCM: 23,
Urea, glucosa, iones normales.
Protemograma normal. IgA: 166 NG %. 1¢G:
483. [gM: 39. CEA: No detectable.

Estudio de anemia: TIBC: 362 NG%. Indice
de saturacion de transferrina: 8.4 %. Haptoglo-
bina: 150 MG %. Coombs directo negativo. En

conclusion, anemia microcitica, hipocrémica,
con ferropenia.
Sstudio radiologico: RX de térax, normal.

ligno (LI), constituyen una complicacion grave de  RX de ECD v tran-
la enfermedad celiaca del adulto (EC).
Lste articulo se basa en la presentacién de un en-  ¢on pliegues engro-
fermo del que hemos visto su desarrollo clinico  sadgs. En yevuno,
desde una enfermedad celiaca a un linfoma pri- o

sito delgado: Bulbo

engrosamiento y de-
sestructuracion  de
pliegues. con image-
nes de delectos de repleccion, los plie-
gues aparecen segmentados y [ragmentados.
fleon terminal normal.

TAC abdominal: Normal.

Endoscopia digestiva alia: Bulbo duodenal con
punteado petequial v pliegues edematosos v
congestivos,

Biopsia de ntestino delgado: Atrofia subtotal de
vellosidades. compatible con enfermedad celiaca.
Diagnostico: Enfermedad celiaca.
Trataniento: Sometda a dieta sin gluten. ha
estado bien hasta enero de 1993, que vuelve
a reingresar.

Reingreso

La paciente no ha tenido problemas hasta ha-
ce 2 meses, que empieza con dolor abdomi-
nal, retortijones diarios e intensos. Ha perdido
peso. Suele defecar cada 2 dias.
Exploracion: Palidez. Deliciente estado de nu-
tricion. En abdomen se palpa masa en FII.

Palabras clave: Enfermedad celiaca. Linfoma intesiinal
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Figura 1.—Radiologia del duodeno, con desestructuracién de pliegues, asi como rigidez de la pared.

E. analitico: Hb.: 7.9 gr%. Htes.: 4.500.000.
Hto.: 26. VCM: 59. HCM: 17. CHCM: 29.4
G/. Plaquetas: 416.000. Leucocitos: 9.140;
neutrofilos: 63; linfocitos: 17; monocitos: 7; eos:
8, basolifos: 6,4. VSG: 37. Urea, glucosa, co-
lesterol, wiglicéridos, GOT, GPT, normales,
F.A.: 29 u/l. A. de protombina y proteinogra-
ma normal. Estudio de grasas en heces, pro-
porcion normal. Inmunoglobulinas normal, asi
como inmunoelectroforesis.

Estudio radioldgico: Rx de EED y transito de
intestino delgado: duodeno con imagenes no-
dulares multiples. Yeyuno con asas rigidas,
estenoticas con infiltracion de pared y nodula-
nidad gruesa, que produce dilataciones preste-
noticas.

Enema opaco normal.

TAC abdominal: no adenopatas. No hay otros
hallazgos.

Esdoscopia digestiva alta; en duodeno, muco-
sa granular con placas de eritema y erosiones,
asi como rigidez y edemas de pliegues. Biopsia

duodenal: mucosa duodenal infiltrada, por lin-
foma maligno (no Hodgkin) difuso de células
pequenas hendidas (Working Formulation E)
fenotipicamente B posiblemente MALT.
Tratamiento: CHOP.

Discusion y comentarios

Aunque es controvertido, se han descrito una
serie de enfermedades que parecen predisponer
al linfoma intestinal como son la enfermedad
celiaca (1), dermatitis herpetiforme, enferme-
dad de Crohn (2), colitis ulcerosa e iInmunode-
ficiencia de comienzo tardio (5).

La frecuencia del linforna maligno esta aumen-
tada en la enfermedad celiaca (6, 7). Alrededor
del 14% de los enfermos con EC se complican
de afecciones malignas de las que la mitad son
linfomas intestinales.

El fuerte aumento de la frecuencia de los linfo-
mas en el curso de la enfermedad celiaca ha
sido puesta en duda y algunos sugieren que la




atrofia vellositaria era, de hecho, secundaria a
la afeccion maligna.

¢Es acaso el régimen sin gluten una causa de
linfoma intestinal? No hay respuesta definitiva
v el unico estudio que aborda el problema ha
sido realizado en Birmingham (8).

El LI asociado a EC tiene una topografia par-
ticular:

1. El 76.5% son gastromtestinales.

2. Los LI sobre EC afectan a mtestino delga-
do en el 83% de los casos.

3. Las localizaciones gastricas y colicas son
el 3y 1.5% de los casos respectivamente.
4. El12.5% de los LI sobre EC tiene locali-
zaciones multiples.

De entre las formas localizadas a mtestino del-
gado. hay predominio de las localizaciones ve-
yunales (61.5%).

Curiosamente ningan linforna miestinal duode-
nal ha sido aportado en ¢l curso de cenferme-
dad celiaca, aunque el duodeno es el sitto de
localizacién maxima del LI, y, por otra parte.

Hunra

Figurd 3.—Endoscopia del duodeno en la enfermedad celiaca.

2

—Estenosis Lrga del mtestino delgado.




del 11 al 18% de los linfomas intestinales del
delgado son duodenales (9. 10, 11).

[.a sex ratto es de 1 en el LI sobre EC, niten-
tras que es 2 6 3 veces mas {recuentes en el
hombre portador de un LI sin LC.

El diagnostico de enfermedad celiaca precede
al de [mloma miestinal en el 57%: es simulta-
neo en el 32% de los casos. y precede el diag-
nostico de Ll al de EC enel 11% de los casos.
Los datos que mdican la presencia de linfoma
primitvo tatestnal en enfermo con enfermedad
celiaca son:

A)  Existencia de signos que evocan una re-
caida como son diarreas, dolor abdominal, per-
dida de peso.

B) Aparicién de an tumor abdominal.

() Una urgencia quirurgica como perforacion
u obstruccion.

D} Un linfotna maligno extradigestivo.

Los datos analiticos no suelen ser diagnosticos
en el caso del enfermo con EC que ha desarro-
llado un LE entre las exploraciones complemen-

Figura 4.—Indoscopia del linfoma.

tarias la radiologia digestiva parece decep-
clonante. La fibroscopia es il si hay lesiones
gastroduodenales, y la hiopsia ntestinal a cie-
gas 1o ha permitido jamas el diagndstico de este
tipo de enfermos que en general albergan lin-
fomas intestinales localizados.

En definitiva, la conftrmacion del diagnsiico
es a traves de la laparotomia en el 58,8% ., con
autopsia en el 17,6%. bropsias extradigestivas
en el 19.1% v por medio de biopsias con fi-
broscopia en el 1,5%.

El pronostico del LI sobre EC es catastrofico.
La supervivencia media tras el diagnastico es
de 13.8 meses y el 4.5% solamente llega a 5
anos. Su evolucion es mas rapida que en el ca-
50 del linfoma intestinal sin enfermedad celia-
ca, que llega a ser en supervivencia del 36 al
45% a los 5 anos,

Son causas de muerte:

1. La infeccion, como una complicacion, de-
bida . entre otras cosas, la inmunosupresion
secundaria al tratamiento citostatico.

2. La infiltracion meningea linfomatosa.




Precedente 57%

Cuadro 1. Diagnostico enfermedad celiaca. 1993

Simultaneo 32%

k Posterior 11%

3. El desarrollo de una leucemia mieloide.
El tratamiento de los linfomas intestinales pri-
mitivos no esta claramente definido. La ciru-
gia cumple un papel importante (11), incluso
como cirugia paliativa; permite la reduccion de
la masa tumoral, asi como la prevencion de
complicaciones locales, tales como la perfora-
cion secundaria a quimio o radioterapia.
Teniendo en cuenta el mal pronéstico de estos
enfermos y la frecuencia de infiltracion menin-
gea linfomatosa, la clave del tratamiento es el
empleo de una quimioterapia agresiva con pro-
filaxis del sistema nervioso central, asi como
estrecha vigilancia de las complicaciones infec-
closas (12).

Conclusiones

La enfermedad celiaca en su evolucion puede
conducir al desarrollo de un linfoma primitivo
intestinal. Se expone un caso en que asi ocu-
1110, se revisa la bibliografia y se comentan di-
versos aspectos generales de este evento. <

J. M. Garijo Forcada, Ali Chehade, Rafael
Cano Munoz, Luciano Lépez Jiménez, J. L.
Sampedro Villasan, E. Redondo Bautista,
Servicio de Medicina Interna. Hospital San Agus-
tin de Linares.
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Fieuras 5 v h—Imagen anatomopatoldgica de atcolia intestimal subtotal,



Frguras 7 v S.~lnfiltracion masiva por celulas linfoides, ausencia de vellosidades.
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Frgura 9.—Positvidad del infiltrado linfoide por el marcador de estirpe linfoide B (PAN B).

Faura 10.—Posttividad neta local. para el marcador de lg A caracteristca del linfoma Malt
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