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RESUMEN

Los linfomas de células T/natural Killer (NK)
representan una entidad clinico patologica distinta (1)
caracterizada por la presencia de lesiones necroticas
progresivas, la expresion de un marcador tumoral
asociado a las células NK, el CD 56, y su intima relacion
con el virus de Epstein-Barr (VEB) . Presentamos un
caso de linfoma nasal angiocéntrico NK, diagnosticado
tras un aho de historia de obstruccion nasal.

INTRODUCCION

Los linfomas no Hodgkin (LNH) de células NK, que
incluyen las variedades nasal y “tipo nasal”, son definidos
como linfomas angiocéntricos en la clasificacion revisada
Europea Americana de Linfomas (R.E.A.L) (2)

Este tipo de enfermedad es rara en Estados Unidos
y Europa aunque es mas frecuente en Asia y América
Central. Se asocia con el virus de Epstein-Barr (VEB)
y tanto su respuesta al tratamiento como su prondstico
son habitualmente muy pobres. Esta asociacion al
VEB pudiera tener cierto papel en la produccion
de estas lesiones angiodestructivas (3).Las lesiones
producen ulceraciéon en la mucosa, con formaciéon de
tejido necrotico que afecta al septum nasal, pudiéndose
extender a estructuras adyacentes.

El sintoma de presentacion mas frecuente es la
obstruccion nasal, seguido de rinorrea purulenta. Los
hallazgos inmunohistoquimicos habituales son la
expresion de los marcadores de superficie CD2 +, CD3
—-yCD 57+ (2).

El tratamiento (4) incluye poliquimioterapia
basada en combinaciones con doxorubicina seguido de
radioterapia.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varon de 70 anos que acude
a consulta ORL por presentar obstruccion nasal de 1 aio
de evolucidon acompanada de infeccidon en vestibulo nasal
desde hace 2 meses.

En la exploracion (Figura 1) encontramos una
destruccion con pérdida de sustancia a nivel del vestibulo
nasal, espina nasal y septum nasal. Se solicita una TAC
de macizo facial donde el Ginico hallazgo es la destruccion
septal sin evidenciarse ninguna masa tumoral.

Realizamos una biopsia cuyo resultado no es
conclusivo, por lo que procedemos a una exéresis parcial
de la lesion retirando también los restos septales que se
encontraban necrosados. Con el diagndstico de linfoma
nasal angiocéntrico NK, el paciente es enviado al servicio
de Hematologia que procede a estadiarlo como estadio I
E — A nasal de Ann Arbor e inician tratamiento con
poliquimioterapia de CHOP (ciclofosfamida-vincristina-
doxorrubicina-prednisona) en 4 ciclos constatando una
remision completa de la enfermedad y consolidan el
tratamiento con radioterapia locoregional de 44 Gy.

El paciente se encuentra 2 ahos después libre de
enfermedad y en espera de reconstruccion por Cirugia
Plastica.

Figura 1. Aspecto de la lesion al ingreso del paciente.
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DISCUSION

El linfoma nasal angiocéntrico NK ha sido conocido
en la literatura por diversos nombres como granuloma
letal de la linea media o reticulosis pleomorfica,
que aunque puedan deberse a otras causas como la
granulomatosis de Wegener, generalmente son linfomas
de células T/NK (1).

Este tipo de linfoma es una enfermedad rara pero muy
agresiva que habitualmente es dificil de diagnosticar y
clasificar. La distincibn de procesos reactivos o
inflamatorios puede ser dificil y en muchas ocasiones
la necrosis y el pequeno tamano de las biopsias ayuda a
esta confusion (5) como ocurrid en la primera biopsia de
nuestro paciente.

Debido a su mal pronodstico el linfoma nasal
angiocéntrico NK debe ser tenido en cuenta en
el diagnostico diferencial precoz de las lesiones
granulomatosas de la linea media. Para ello es necesario
realizar una biopsia adecuada y en profundidad,
utilizar  técnicas de inmunohistoquimica apropiadas
(fundamentalmente la expresion de CD 56) y la
hibridacion in situ del VEB (6).

El tratamiento debe ser agresivo consistiendo en
quimioterapia basada en combinaciones de doxorrubicina
con otros farmacos, aunque el alto riesgo de recurrencia
local y de extension al sistema nervioso central hace
mandatoria la administracion posterior de radioterapia
(7). Por ello a nuestro paciente se decidid6 administrar
radioterapia al finalizar la quimioterapia.

En las series revisadas en la literatura (8) se confirma
que la quimioterapia aislada provoca un porcentaje de
respuesta completa pequefio en linfomas nasales NK
localizados, siempre inferior a la de los pacientes con
otro tipo de LNH y factores prondsticos similares,
mientras que al afadir radioterapia al tratamiento los
resultados son mas favorables.También se demuestra que
los resultados de la radioterapia son pobres cuando ésta
se administra tras el fracaso de la quimioterapia (9).

Aunque esta combinacion es el tratamiento Optimo
en el presente, la relacion de la enfermedad con el VEB y
su mal prondstico hacen necesario en un futuro el estudio
de tratamientos innovadores como la inmunoterapia
frente a la expresion del VEB por parte del tumor, con o
sin procedimientos mieloablativos (6).

Los distintos analisis efectuados en estas series no
identificaron ninglin factor que influyera de manera
significativa en la supervivencia total ni en el intervalo
libre de enfermedad, concluyendo que el indice
pronostico internacional (IPI) no es aplicable en estos
pacientes y que el linfoma nasal angiocéntrico NK es un
factor pronostico independiente por el mismo.
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