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Palabras clave

Resumen

> Linfoma primario
de cavidades
> Virus Epstein-Barr
= Virus herpes humano tipo 8

Mujer de 69 afos que presenta cuadro clinico de disnea en el contexto de insuficiencia cardiaca aguday tra-
tamiento crénico con corticoides por anemia hemolitica autoinmune. En las pruebas complementarias se
observa derrame pleuropericardico severo. Ante estos hallazgos se realiza pericardiocentesis y toracocente-
sisy se completa estudio para descartar patologia tumoral, infecciosa, tiroidea y autoinmune. Se diagnostica
ala paciente de linfoma primario de cavidades (LPC), asociado a infeccion por virus de Epstein-Barr (VEB). Es
un tipo poco frecuente de linfoma que se describe fundamentalmente en pacientes infectados por virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH) y asociados al virus herpes humano tipo 8 (HHV-8) con prondstico muy
desfavorable. Tras tratamiento quimioterdpico con ciclos de R-CHOP la paciente se encuentra actualmente
en remision completa.

Keywords

Abstract

> Primary effusion lymphoma
> Epstein-Barr virus
= Human herpes virus (HHV-8)

A 69-year-old woman was admitted in our hospital with dyspnoea in context of heart failure. She was diagnosed
of autoimmune hemolityc anemia, treated with steroids. Echocardiography revealed a severe pleuropericardial
effusion. A pericardiocentesis and thoracocentesis were performed and other test was performed due to obtain
a diagnosis. The patient was diagnosed of primary effusion lymphoma (PEL) associated to Epstein-Barr (EBV) in-
fection. PEL is an uncommon type of lymphoma found mainly in immunosuppressed patients positive HIV and
human herpesvirus 8 (HHV-8) infection with unfavourable prognosis. After chemotherapy treatment with R-CHOP
cycles, the patient is now in remission.

Puntos destacados EI LPC es una forma poco frecuente de linfoma no Hodgkin localizado en ca-

= Ellinfoma primario de cavidades es una entidad poco frecuente

vidades corporales y asociado principalmente a personas inmunodeprimidas.

en la que debemos pensar ante un paciente con derrame
pleuropericardico, una vez descartadas las causas mas frecuentes.
Se debe ampliar el estudio con serologia para HHV-8, VIH y VEB. Historia clinica

Introduccion

Mujer de 69 afnos que acude al Servicio de Urgencias por presentar cua-
dro de disnea de grandes esfuerzos de 2-3 dias de evolucién que aumenta
hasta hacerse de minimos esfuerzos. El cuadro se acompana de astenia,
sudoracion nocturna, disminucién de la diuresis, edemas de miembros in-

Presentamos a continuacion el caso clinico de una paciente que presenta de-  feriores, anorexia y nauseas sin llegar a vomito. No cortejo vegetativo, no
rrame pericardicoy pleural con diagnéstico, al completar el estudio, de linffoma ~ dolor/opresion toracica, no palpitaciones. No fiebre. No otra sintomatolo-

primario de cavidades.

gfa acompanante.
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Antecedentes personales:
Hipertension arterial. Fibrilacién auricular permanente. Hipotiroidismo. Es-
plenomegalia y anemia hemolitica autoinmune por anticuerpos frios en
tratamiento con corticoides.
Intervenciones quirdrgicas: tiroidectomia parcial por bocio multinodular.
Tratamientos activos: acenocumarol, digoxina, omeprazol, levotiroxina,
prednisona 5 mg/dia.
Alergia a aminoglucésidos y a contrastes yodados.

Exploracion fisica. TA 122/91 mmHg, temperatura 36 °C, FC 120, SatO2 909%.
Eupneica. Taquicdrdica. IY a 45°. No adenopatias palpables. Tonos cardiacos
arritmicos. No soplos audibles. Murmullo vesicular disminuido, con crepitantes
en ambas bases pulmonares. Abdomen normal. No doloroso a la palpacion. No
se palpan masas ni visceromegalias. No signos de irritacion peritoneal. Edemas
con févea de ++/+++ en ambos miembros inferiores. No signos de trombosis
venosa profunda. Pulsos pedios positivos.

Pruebas complementarias

Hemograma: hemoglobina 10,6 (12-16), hematocrito 31,4 (35-49), VCM
77,1 (80-100), HCM 25,9 (27-33), CHCM 33,6 g/dl (33-37), ADE 17,9% A (11,5-
14,5). Serie blanca normal. Plaquetas normales.

Bioquimica: glucosa 109 mg/dl (76-110), urea 87 mg/dl A (10-50), &cido Uri-
€0 9,7 mg/dl A (3,4-7), creatinina 1,1 mg/dl (0,6-1,2), calcio total 8,2 mg/dI B
(8,5-10,5), calcio corregido (albumina) 9 mg/dl (8,5-10,5), bilirrubina total
1,58 mg/dl A (inferior a 1), LDH 791 U/I A (120-460), transaminasas norma-
les, proteinas totales 5,7 g/dl B (6,2-8,8), albuimina 3 g/dI B (3,2-4,8), hierro
40 pg/dl B (65-165), iones normales.

Coagulacion: TP, TTP, TTPA normales. Actividad de protrombina 66%
(70-115), INR 1,30 (0,85-1,45), fibrindgeno funcional 650 mg/dl (170-400).
Fase aguda: proteina C reactiva 9,38 mg/dl A (0-0,5).

Proteinas: proteinograma alfa 1,12%, inmunoglobulina A 55,2 (90-385),
transferrina 185 (205-350), inmunoglobulina G normal, inmunoglobulina M
normal, haptoglobina normal, factor reumatoide negativo, anticuerpos an-
tinucleares negativos.

Hormonas tiroideas normales.

Marcadores tumorales: 32 microglobulina 3,08 (inferior a 2). Resto de mar-
cadores tumorales normales.

Serologia: VHC, VHB y VIH negativos. Mantoux negativo (en dos determi-
naciones).

Cultivos: hemocultivos bacteriolégicos negativos. Cultivo micobacterias de
esputo y orina negativo.

Rx térax: cardiomegalia y ligero derrame pleural izquierdo.

ECG: fibrilacion auricular a 120 Ipm, con ligera disminucion del voltaje.

Evolucion

La paciente ingresa con clinica de disnea progresiva en el contexto de insufi-

ciencia cardiaca. Durante el ingreso desarrolla edema en esclavina por lo que

se realiza TC de térax y ecocardiografia de forma urgente:
Ecocardiografia: auricula izquierda dilatada 51 mm. Vélvula mitral con afectacion
reumdtica y estenosis leve. Ventriculo izquierdo con buena funcién contractil.
Ventriculo derecho normal. Insuficiencia tricuspidea moderada-severa. Presion
sistolica de arteria pulmonar estimada en 60 mmHg. Derrame pericardico mode-
rado-severo que rodea a todo el corazdn sin datos de taponamiento (Figura 1).
TC de térax (sin contraste intravenoso): derrame pleural izquierdo leve-
moderado. Importante derrame pericardico. No se objetivan masas ni ade-
nopatias patoldgicas.
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Derrame Pericérdico

Figura 1. Derrame pericardico moderado-severo que rodea a todo el cora-
z6n sin datos de taponamiento

Liquido pericérdico: glucosa indetectable, protefnas totales 5,5, ADA 337,
LDH 133.286, hematocrito 17,2%, leucocitos 16.800 (81,7% monocitos).
Cultivo de liquido pericardico: Ziehl-Neelsen negativo/micobacterias nega-
tivo/hongos negativo.

Citologfa: abundantes células linfoides de tamafo mediano desprovistas de cito-
plasma con nucleo ligeramente hipercromatico con micronucléolos. Igualmen-
te se observan aislados leucocitos polimorfonucleares neutrofilos (Figura 2).

Figura 2. Citologfa del liquido pericardico donde se muestran abundantes
células linfoides de tamafo mediano desprovistas de citoplasma con nu-
cleo ligeramente hipercromético con micronucléolos. Igualmente, se obser-
van aislados leucocitos polimorfonucleares neutrofilos

Una vez realizada la pericardiocentesis, se completa el estudio con las siguien-
tes pruebas:
TC toracoabdominal (sin CIV): se visualiza derrame pleural moderado iz-
quierdo y minimo derecho. Leve derrame pericardico. Esplenomegalia ho-
mogénea. No adenopatias abdominales.
Liquido pleural: glucosa 83, proteinas totales 3,9, ADA 23, LDH 2.130, co-
lesterol 66, pH 7,27, hematocrito 0,7%, leucocitos 6.600 (50% polimorfonu-
cleares, 50% monocitos).
- Cultivo bacterioldgico negativo/no se observan BAAR.
- Citologia: abundante celularidad constituida mayoritariamente por cé-
lulas de tamafo grande que muestran escaso citoplasma y multiples
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nucléolos. Se consideran células compatibles con linfocitos atipicos.
Todo ello sugiere un proceso linfoproliferativo.

- Citometria de flujo: células tumorales malignas con fenotipo inmuno-
l6gico compatible con sindrome linfoproliferativo B kappa muy débil,
compatible con linfoma no Hodgkin tipo B (LNH-B).

- Biopsia pleural: tejido fibromuscular sin evidencia de infiltrado neopléasico.

Serologia:

- Epstein-Barr anti-VCA IgG: positivo.

- Epstein-Barr anti-EBNA IgG: positivo.

- Epstein-Barr anti-VCA IgM: positivo.

- Anticuerpos IgG virus herpes humano tipo 8 (IFl) < 1/40.

Médula dsea: cultivo micobacterias de médula dsea negativo. Biopsia de
médula ésea normocelular (40%) sin signos de malignidad.

Diagnéstico

Linfoma no Hodgkin B primario de cavidades secundario a infeccion por VEB
positivo.

Discusion

El LPC es una variedad de linfoma no Hodgkin poco frecuente, localizado en
cavidades corporales, cuya forma de presentacion es el derrame pleural, peri-
cardico o peritoneal, sin masa tumoral detectable’.

Los sintomas fundamentales aparecen, segun la extension del derrame, con
disnea y distension abdominal como lo mas frecuente?.

Se asocia fundamentalmente a pacientes inmunodeprimidos. Con una preva-
lencia aproximada del 3% en pacientes VIH positivos, mientras que sélo en me-
nos del 1% de los casos aparece en pacientes inmunocompetentes. Los casos
descritos de LPC se asocian generalmente al HHV-8 y VIH+ con un prondstico
extremadamente desfavorable y con una supervivencia menor a 6 meses?*?.

Se ha descrito una variedad HHVS-unrelated PEL-like lymphoma con HHV-8 ne-
gativo con caracteristicas clinicopatoldgicas diferentes que ocurre en personas
mayores, con clinica menos agresiva y mejor prondstico®*°.

Existe una fuerte asociacion patogénica entre la infeccion por VEBy la infeccion
porVIH en el LPC, sin embargo, no esta bien establecida la relacion entre la pre-
sencia del material genémico del VEB en las células malignas y la promocién
del crecimiento tumoral’.

El tratamiento suele realizarse con ciclos de quimioterapia R-CHOP (rituximab,
ciclofosfamida, adriamicina, vincristina y prednisona), asociando ademas tera-
pia antirretroviral en los pacientes VIH positivos’.
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