B
5

. =

TR e

LJNFOMA PRIMARIO DEL SISTEMA
NERVIOSO CENTRAL EN PACIENTES
NO INMUNODEPRIMIDOS.

Estudio clinico radiol6gico comparativo con gliomas

Dres. Daniel Arbaiza y H. Hernike.(*)

RESUMEN

Los linfomas primarios del sistema nervioso central (LPSNC) son un grupo infrecuente de neoplasias que a
diferencia del tratamiento eminentemente quiriirgico de los gliomas, en el LPSNC es a base de radioterapia y quimiotera-
pia. En el presente estudio se evalué la posible presencia de signos clinicos o radioldgicos que permitan diferenciar el
LPSNC de los gliomas. Se revisaron retrospectivamente la historia clinica y la tomografia computada cerebral de 4
pacientes con LPSNC, los resultados se compararon con otros estudios en pacientes con gliomas. El cuadro clinico de los
pacientes con LPSNC fue similar a lo comunicado en los pacientes portadores de glioma. La imagen tomogrifica de lesion
is0 0 mds frecuentemente hiperdensa, circunscrita, de textura uniforme y rodeado de escaso edema, con captacion uniforme
de contraste, fue el hallazgo encontrado en nuestros pacientes. Estas caracteristicas tomogrdficas se presentan también en
los gliomas, pero son poco frecuentes; esto nos permitiria sospechar de un LPSNC y proceder a confirmarla, idealmente
con biopsia estereotdxica, por tener implicancias prondsticas y terapéuticas diferentes.

Palabras claves: Linfoma primario. Sistema nervioso cervical.

SUMMARY

The primary central nervous system lymphoma (PCNSL) are an infrequent group of neoplasms which differ in the
treatment with gliomas which is basically surgical while for PCNSL it is chemo and radiotherapy. In the present study
we evaluated the possible presence of clinical or radiological signs that may allow to differentiate both entities. The
clinical history and brain computed tomography (CT) of 4 cases with PCNSL were retrospectively reviewed and compared
with other cases with gliomas. The clinical findings were similar in both groups. The CT scan findings in PCNSL included
an isodense or hyperdense (more frequent), circumscribed, uniform texture surrounded by scant edema with homogeneus
uptake of the contrast material. These findings have also been reported in gliomas but are very infrequent. With the
previosly described CT scan findings we could presume the diagnosis of PCNSL an confirm it ideally with a stereotactic
biopsy since it has different porgnostic and terapeutic connotations.

Word Key: Primary central nervous system Lymphoma.

Introduccion

El linfoma primario del sis-
tema-nervioso central (LPSNC) descri-
to originalmente por Bayley en 1929!
como “sarcoma peritelial”, es definido
como un linfoma de tipo no Hodgkin
que se localiza en SNC, y que en el
estudio inicial y en la mayor parte de
.su evolucién, no tiene ninguna locali-
zacion extraneural concomitante.

(*) Departamento de Neurooncologia del Insti-
tuto de Enfermedades Neoplasicas (Av. An-
gamos 2520, Lima 34 — Per).
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El LPSNC constituye un gru-
po infrecuente de neoplasias que a di-
ferencia del tratamiento eminente-
mente quirdrgico de los gliomas, en el
LPSNC es con radioterapia (RT) y
quimioterapia (QT); ademas, la ciru-
gia con reseccién amplia de la lesion
no aporta mejorias significativas de
supervivencia cuando se compara con
el tratamiento sintomatico?.

Estas consideraciones moti-
van la bisqueda de datos que permi-
tan sospechar su presencia y proceder
a una biopsia confirmatoria. En el

presente estudio se evalué la posible
presencia de signos clinicos o radiol6-
gicos que permitan diferenciar el LP-
SNC de los gliomas.

Material y Métodos

Se revisaron retrospectiva-
mente las historias clinicas de 4 pacien-
tes con diagnostico de LPSNC atendi-
dos por el Departamento de Neuroon-
cologia del Instituto de Enfermedades
Neoplasicas desde enero de 1984, fecha

51




en que se empezO un registro prospec-
tivo de los pacientes, hasta diciembre
de 1993. Se consideraron LPSNC los tu-
mores que tuvieron confirmacion
anatomo—patolégica y que en el mo-
mento del diagnéstico y durante su se-
guimiento no presentaron COMpromiso
extraneural concomitante.

Las historias clinicas y las to-
mografias computadas (TC) craneales
de los 4 pacientes fueron revisadas y
las caracteristicas clinicas y radiologi-
cas registradas, los resultados se com-
pararon con estudios que analizan el
cuadro clinico**# y radiolégico’®® de
pacientes con gliomas.

Resultados

De un total de 608 pacientes
con confirmacién histolégica de tumor
cerebral primario, hubieron 4 con diag-
nostico de LPSNC que correspondieron
a la forma de presentacion de tumor
cerebral, para diferenciarla de la forma
periventricular, leptomeningea, intra-
vascular e intramedular®. Las caracte-
risticas generales se muestran en la Ta-
bla 1, hubieron 3 hombres y una mujer
con una edad promedio de 58 afios y
ningun paciente fue portador de inmu-
nodeficiencia primaria o secundaria.
De acuerdo a la clasificacion histologica
de la Working Formulation!!, 2 fueron
linfomas de grado intermedio y 2 de
alto grado de malignidad, el analisis
inmunohistoquimico demostr6 que se
trataban de células de tipo B.

El tiempo de enfermedad fue
en promedio 3 meses, el examen inicial
demostro algian grado de hemiparesia
en todos, hipertension intracraniana en
3, deterioro cognitivo en 2 y epilepsia
en otros 2. El diagnéstico preoperato-
rio fue de linfoma, glioma, tumor cere-
bral y meningioma en cada paciente
respectivamente. El primer caso pre-
senté un tumor pequefio a nivel del
septum pellucidum que luego de una
biopsia el resultado no revel6 tumor; 9
meses mas tarde al deteriorarse el cua-
dro clinico, una nueva tomografia re-
vela una lesion tumoral de 5 x 4 cm a
nivel talamico izquierdo que el estudio
de biopsia confirma la naturaleza linfo-
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matosa. En 3 pacientes el tratamiento

fue quirdrgico (reseccién parcial), en’

uno de ellos seguido de RT y QT; otro
paciente solo recibié RT. La sobrevida
fue de 4.5 meses.

Los hallazgos TC (Figura 1)
fueron: masa intraparenquimal unica
en todos los casos, de ubicacién corti-
cosubcortical en 2 casos y profunda
en otros 2, con un didmetro promedio
de 6.5 cm. En el estudio sin constraste
todos mostraton lesiones espontanea-
mente hiperdensas, de bordes defini-
dos y rodeado de escaso edema en 3,
todos captaron el constraste de mane-
ra homogénea.

Discusion

La incidencia del 0.65% de
LPSNC dentro de los tumores prima-
rios del sistema nervioso de la presen-
te serie, estd comprendida entre el 0.3
y el 1.5% reportado en otros cen-
tros 1213, El estudio patolégico confir-
mé la preponderacia histologica por
los grupos intermedio con alto grado
de malignidad y de célular B por in-
munohistoquimica®® 1.

Desde el punto de vista clini-
co y por corresponder nuestros casos
a la forma de tumor intracerebral, el
cuadro clinico fue el de un proceso
expansivo intracraneal y, por lo tanto
indistinguible del ocasionado por
otros tumores primarios del SNC.

La neuroradiologia no aport6
iméagenes distintivas ni uniformes, sin
embargo algunas de ellas pueden ser
muy sugestivas. Una lesién isodensa o,
con mas frecuencia, hiperdensa, cir-
cunscrita, de textura uniforme, con
poco efecto de masa en relacion al volu-
men lesional y rodeada de grado varia-
ble de edema, que suelen ser menos
intensos que en los gliomas y metésta-
sis; luego de la administracion de con-
traste el tumor capta de manera intensa
y uniforme, con bordes definidos simi-
lares a las metastasis, puede hacernos
sospechar de un LPSNC, hecho obser-
vado en nuestros pacientes y descrito
por otros autores'®1°2, Estas caracte-
risticas radioldgicas son diferentes a la
descrita para los gliomas’#°, por ejem-

plo, el astrocitoma se presenta como
una zona hipodensa —a la TC cerca del
corte, de pequeio tamafio, sin mdofica-
cién, tras el uso de contraste y sin ede-
ma perifocal. El astrocitoma anaplasico
o maligno sin contraste, tiene un aspec-
to variable, puede ser hipo, iso o hiper-
denso, en proporciones iguales; suele
ser de mayor tamafo que los astrocito-
mas y el 70% esta rodeado de edema, el
80% capta constraste de manera nodu-
lar y, a veces, en anillo. Pueden presen-
tar zonas quisticas y necroticas, y el
efecto de masa es moderado. Los glio-
blastomas multiformes presentan en el
70% una densidad heterogénea, el 90%
edema y el 97% capta constraste de for-
ma intensa e irregular, en guirnalda o
en anillo, con frecuentes areas necroti-
cas intratumorales. El edema suele ser
severo y con gran efecto de masa.

Aunque una minoria de glio-
mas son, de forma espontdnea hiper-
densos, tras la administracién de
constraste estos tumores muestran
areas necroticas o una captacion me-
nos intensa y homogénea que el LP-
SNC. La apariencia radioldgica des-
crita en en los LPSNC no es constante
en todos los casos, Jack et al'® en un
estudio de 55 pacientes presentan este
patrén el 61% de los casos; los restan-
tes pacientes tuvieron captacion en
anillo en su interior (31%), captacién
irregular (4%) o no presentaban cap-
tacion de contraste (1%).

En pacientes inmunodepri-
midos en general y con SIDA en parti-
cular, el patrén es atin mas variable y
con mayor frecuencia existe posibili-
dad de que el linfoma se manifieste
CcOmMO masas con necrosis en su inte-
rior o como lesiones isodensas que no
captan contraste?’ %2,

En un paciente no inmunosu-
primido con cuadro clinico de lesion
de masa intracraneal y una imagen
TC de lesion iso o hiperdensa, de tex-
tura uniforme y bordes definidos, con
escaso efecto de masa y edema, que
capta contraste de manera intensa y
uniforme debe hacernos sospechar en
un LPSNC y proceder a confirmarla,
idealmente con una biopsia estereo-
taxica, por tener implicancias pron0s-
ticas y terapéuticas propias.
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TABLA 1

CARACTERISTICAS GENEALES DE LOS PACIENTES CON LPSNC

Caso Edad Histologia: Sintoma Cuadro Tratamiento Sobrevida
y Rappaport/Working Inicial Clinico (meses)
Sexo Formulation
1 62/M Linfocitico Convulsion E+DF+DG RT 3
Difuso / “E”
2 58/F Inmunoplastico / Cefalea HIC+DF Cirugia 1
IIHII
3 49/M Linfocitico Convulsion E+HIC+DF Cirugia 6
Difuso / “G”
4 64/M Inmunoblastico / Def DG+HIC+DF Cirugia 8
“H” Global RT+QT

10.

11.

12;
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M: Masculino, F: Femenino; E: Epilepsia; DF: Déficit focal; DG: Déficit global; HIC: Hipertension intracraniana,
RT: Radioterapia; QT: Quimioterapia.
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