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Linfoma primario de intestino delgado

José Manuel Ramia, Eloy Sancho, Oscar Lozano, José Maria Santos y Fernando Garrido
Servicio de Cirugia General y Aparato Digestivo. Hospital Santa Barbara. Puertollano. Ciudad Real. Espafia.

Resumen

Presentamos a 4 pacientes afectados de linfoma no
hodgkiniano de intestino delgado. Tres eran varones.
En 2 pacientes se inicido con un cuadro de abdomen
agudo por perforacion de la tumoracion, y los otros 2
presentaban dolor abdominal y efecto masa. La tu-
moracion se situaba en la zona del ileon (un caso),
yeyuno (2 casos) y yeyunoileal (un caso). A todos
ellos se efectud resecciéon del segmento intestinal
afectado. En 3 casos se trataba de linfomas B de cé-
lulas grandes y el restante, un linfoma T asociado a
celiaquia. Los pacientes han recibido diversas com-
binaciones de quimioterapia. Unicamente ha fallecido
el paciente afectado de linfoma T por progresion de
la enfermedad. Se debaten los aspectos clinicos y la
estrategia terapéutica de estos tumores.

Palabras clave: Linfoma primario. Linfoma no hodgkinia-
no. Intestino delgado.

PRIMARY SMALL BOWEL LYMPHOMA: REPORT
OF FOUR CASES

We present four patients with non-Hodgkin’s lymp-
homa of the small bowel. Three of the patients were
men. Two patients presented with acute abdomen due
to tumoral perforation and the remaining 2 presented
with abdominal pain and other effects of the mass.
The tumors were located in the ileum (1 patient), jeju-
num (2 patients) and jejunoileum (1 patient). All pa-
tients underwent resection of the affected segment.
Three patients had large B-cell lymphomas and the
remaining patient had a T-cell ymphoma associated
with celiac disease. Different combinations of che-
motherapy were administered. Only the patient with T-
cell lymphoma died due to disease progression. Cli-
nical aspects and the therapeutic strategy used in
these tumors are discussed.

Key words: Primary lymphoma. Non-Hodgkin’s lympho-
ma. Small bowel.

Introduccién

Los tumores de intestino delgado (ID) son neoplasias
muy infrecuentes'. Los linfomas son la tercera neoplasia
primaria del ID y constituyen entre el 15y el 20% del to-
tal de tumores malignos de ID'2 Presentamos 4 casos
de linfoma de ID, debatimos sus posibles presentaciones
clinicas y sus opciones terapéuticas.

Casos clinicos (tabla 1)

Caso 1
Varén de 87 afios que acudié a urgencias por presentar dolor abdo-

minal intenso de 24 h de evolucién. A la exploracion, presentaba dolor a
la palpacion en epigastrio e hipocondrios con defensa generalizada. Se
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realizé tomografia computarizada (TC) abdominal y se observé la pre-
sencia de gas extraluminal. Se intervino con la sospecha de perforacién
de viscera hueca, se aprecié un ileon distal engrosado y cubierto de fi-
brina, y se practicé una reseccién segmentaria de ileon. En la pieza se
observé una lesion de 2 cm que ocupaba el 40% de la circunferencia
intestinal de bordes irregulares y sobreelevados, con la regién central
ulcerada y perforada. El estudio histoldgico confirmd la existencia de un
linfoma B de células grandes. A causa de la edad del paciente, no se
efectuaron otros estudios de extensién ni se administrd quimioterapia.
Cuatro meses después de la intervencion, el paciente sigue vivo.

Caso 2

Varon de 58 afos que acude por dolor abdominal célico de un mes
de evolucidn, sin alteracién del habito intestinal, sin nauseas ni vomitos,
y pérdida de 4 kg de peso. A la exploracién, se palpaba una tumoracion
bien delimitada, mévil, localizada en vacio e hipocondrio izquierdo de
aproximadamente 15 ¢cm. En la TC abdominal, se observaba, préximo
al angulo esplénico del colon, una formacién de densidad mixta de 14
cm, que incluia una asa de ID. En la intervencién, se hallé un tumor que
englobaba un asa de ID, el colon descendente y la raiz de mesenterio.
Se practicéd hemicolectomia izquierda y reseccion de 60 cm de yeyuno.
El diagnédstico histoldgico fue de linfoma B de células grandes con am-
plia infiltracion del meso y focal de la pared del intestino grueso. Se ins-
taurd quimioterapia (régimen PROMACE) y trasplante de progenitores
hematopoyéticos. El paciente esta vivo y libre de enfermedad a los 30
meses de la intervencion.



TABLA 1. Casos clinicos
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Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Edad 87 58 44 51
Sexo Varén Varén Mujer Varén
Clinica Abdomen agudo Dolor abdominal Diarrea + masa Abdomen agudo
por perforacion + masa abdominal abdominal por perforacion
+ pérdida de peso
Analitica Normal Normal Normal Normal
TC inicial Neumoperitoneo Masa tumoral que afecta Masa centroabdominal No
al IDy al colon en hipogastrio
y region pélvica
Localizacién ileon distal Yeyuno Yeyuno-ileon Yeyuno
Cirugia Reseccion intestinal Hemicolectomia izquierda Reseccion intestinal Reseccion intestinal
+ reseccion intestinal
Tipo cirugia Urgente Programada Programada Urgente
AP Linfoma B de células Linfoma B de células Linfoma B de células Linfoma T asociado
grandes grandes grandes (tipo MALT) a celiaquia
Positividad IHQ CD45, CD20, CD79A, CD45, CD20, CD79A ND CD30, CD2, CD3,
CD99 (aberrante), CD7, CD54R
vimentina y BCL-6
(focal)
Afectacién ganglionar No Si Si No
Infiltracién mesenterio No Si Si No
Estudios de MO y cariotipo No realizado Normal Normal Normal
Morbilidad postoperatoria No No No No
QT No PROMACE + TASPE CHOP. Tras recidiva: PROMACE + TASPE
CVP + TASPE
Situacién clinica Vivo Vivo Vivo Fallecido
SV total 4M 30M 68 M 24 M
SV libre enfermedad 4M 30M 12M 20M

AP: antecedentes personales; ID: intestino delgado; IHQ: inmunohistoquimica; MO: médula ¢sea; QT: quimioterapia; SV: supervivencia; TASPE: trasplante de progenitores hematopoyéti-

cos; TC: tomografia computarizada.
CVP, CHOP y PROMACE son siglas de regimenes de QT.

Caso 3

Mujer de 44 afios, de origen magrebi, que habia presentado multiples
episodios prolongados de diarrea no filiados. Acude por presentar diarrea
y dolor abdominal cdlico localizado en hipogastrio. A la exploracion se
aprecié una gran masa que ocupaba hipogastrio y ambas fosas iliacas. En
la TC se observa una masa centroabdominal que incluia varias asas de ID.
En la laparotomia, se observé una tumoracién de ID que atrapaba varias
asas y se extendia al mesenterio, con implantes multiples en la serosa del
ID y adenopatias mesentéricas. Se realiz6 reseccion de 70 cm de yeyuno
e ileon. El estudio histologico fue de LNH de tipo B de células grandes
(tipo MALT) de alto grado con infiltracién mesentérica. Inicié tratamiento
con poliquimioterapia CHOP (6 ciclos). A los 12 meses acudi6 a urgencias
por dolor abdominal cdlico de 5 dias de evolucion cada vez mas intenso. A
la exploracién abdominal, presentaba defensa y dolor generalizado, y se
apreciaba una masa de consistencia pétrea, pero movil, localizada en el
hipogastrio. En la analitica destacaba una leucopenia (2.100 leucocitos
con 48% neutrdfilos), y el resto de los pardmetros eran normales. En la ra-
diografia de abdomen se apreciaba dilatacion de asas de ID con valores
hidroaéreos. Se interviene a la paciente y se halla una masa que engloba
varias asas de ID a unos 20 cm de la vélvula ileocecal y a 10 cm de la
anastomosis previa, adenopatias mesentéricas y retroperitoneales periadr-
ticas. Se practicd una nueva reseccion de 70 cm de ID. El estudio histol6gi-
co confirmd la existencia de una tumoracién ulcerada de 10 cm con infiltra-
cién mesentérica compatible con linfoma MALT. Se le administraron 6
ciclos de régimen CVP y trasplante de progenitores hematopoyéticos. A
los 68 meses la paciente esta viva y desde hace 3 afios presenta una pe-
quefa masa asintomatica periadrtica de 3 cm que no ha aumentado de ta-
mario y que la paciente ha declinado que se le realizara una biopsia.

Caso 4

Varén de 51 afios que acudié a urgencias por presentar dolor abdo-
minal desde hacia 72 h, acompafado de nduseas y vomitos. A la explo-
racion, presentaba una defensa abdominal generalizada con signos de
irritacién peritoneal. Se intervino al paciente y se observé un cuadro de
peritonitis purulenta difusa por perforacion de un tumor de 4 cm locali-
zado en el yeyuno. Se realiz6 una reseccion de 20 cm de ID. La mucosa
intestinal presentaba una zona ulcerada de bordes irregulares con per-
foracion central. El informe del estudio histolégico fue LNH tipo T de cé-
lulas de tamafo intermedio-grande con nucleos escotados y nucléo-
lo prominente (CD 30+), que infiltraba la totalidad del espesor de la
pared intestinal, con un indice proliferativo elevado (MIB1 = 40%) y es-
casa positividad para p53 (10%). El ID circundante presentaba signos
de enteropatia celiaca (atrofia vellositaria de grado 1V, infiltrado T masi-
vo de lamina propia, presencia de abundantes células B posgermina-
les y CD138+). Se traté al paciente con quimioterapia (régimen PRO-
MACE) y trasplante de progenitores hematopoyéticos. A los 24 meses
de la intervencién el paciente ha fallecido por progresién de la enfer-
medad.

Discusion

Los tumores de ID son muy infrecuentes, suponen me-
nos del 2% de todas las neoplasias gastrointestinales,
con una prevalencia en la poblacion de sélo del 0,6%"2.
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Este hecho llama la atencién, ya que el ID representa
mas del 75% de la longitud del tubo digestivo. Los linfo-
mas son la tercera neoplasia primaria del ID por orden
de frecuencia, tras adenocarcinomas y tumores carcinoi-
des, y constituyen entre el 15y el 20% del total de tumo-
res malignos de ID'2,

Los LNH primarios gastrointestinales representan el
10-20% del total de LNH, y son el lugar extraganglionar
mas frecuente de presentacion del LNH2#. La afectacion
secundaria por linfomas de otras localizaciones es mas
frecuente que los LNH primarios®. La mayoria de los LNH
de ID son linfomas B de grado intermedio o alto, y la va-
riante histolégica méas frecuente (55%) es el linfoma B di-
fuso de células grandes?®. La mayoria de los LNH de ID
son estadios | y I, Se ha demostrado la asociacién en-
tre la enfermedad celiaca y el LNH de ID tipo T de alto
grado, con un riesgo relativo de 348

El linfoma primario de ID se define como un linfoma
con sintomas primarios atribuibles a la afectacion intesti-
nal o la presencia de una masa en el ID, y debe cumplir
los criterios de Dawson: que no haya adenopatias perifé-
ricas ni mediastinicas patoldgicas, el recuento leucocita-
rio y la biopsia de médula dsea deben ser normales, la
enfermedad esta confinada al ID sin afectaciéon hepato-
esplénica, y si se identifican adenopatias durante la lapa-
rotomia, deben estar situadas en la zona locorregional®2.
Nuestros casos cumplian los criterios enumerados.

Clasicamente se afirmaba que los LNH de ID afectaban
mayoritariamente al sexo masculino. Tres de los pacientes
presentados son varones (75%), pero en la amplia serie
de Ha et al® se aprecia una ratio 1:1. La localizacién mas
frecuente de aparicion del LNH de ID es en el ileon termi-
nal (40%), seguido del yeyuno'. El 75% de estos tumores
son mayores de 5 cm?, pero los 2 casos que se iniciaron
con perforacién eran de menor tamafio.

El sintoma mas frecuente es el dolor abdominal
(80%)'. Otros sintomas son: la alteracion del habito intes-
tinal (15%), la existencia de una masa abdominal palpa-
ble (15%), melenas (15%), pérdida de peso, fatiga y fie-
bre'. Debido al caracter inespecifico de los sintomas, el
retraso diagnostico es habitual®. En un porcentaje eleva-
do de pacientes asintomaticos o paucisintomaticos, el
cuadro se inicia bruscamente mediante perforacién, obs-
truccion o hemorragia®’. El 5-15% de los casos de LNH
de ID** se presenta como abdomen agudo por perfora-
cion intestinal, como sucedid en los nuestros. Los pacien-
tes que presentamos no referian dolor abdominal previo
ni otra sintomatologia que hiciera sospechar en una neo-
plasia de ID, y la afeccidn se inicié con un abdomen agu-
do compatible con perforacion de viscera hueca. Cree-
mos que es importante resefiar que los 2 pacientes con
tumor perforado presentaban lesiones pequefas, locali-
zadas y sin afectacion regional; por el contrario, los otros
2 pacientes en los que la afeccién no se inicié brusca-
mente, presentaban tumores grandes con afectacién de
varias asas de ID y ganglios locorregionales.

El diagndstico se puede realizar mediante multiples
métodos de imagen (transito intestinal, ecografia abdomi-
nal, resonancia magnética, TC, gammagrafia, etc.), aun-
que la rentabilidad diagnéstica de todos ellos es baja, o
por técnicas endoscdpicas (capsula endoscdpica, ecoen-
doscopia, enteroscopia, etc.)?57°. La capsula endoscopi-
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ca, ademas de ser un excelente método diagndstico, per-
mite el estudio de la totalidad del ID, con lo que podemos
descartar una afectacion multifocal del linfoma y también
efectuar controles, durante el seguimiento, sobre los re-
sultados que hemos obtenido con los tratamientos adyu-
vantes®. En los casos que se inician como abdomen agu-
do, el diagndstico se lleva a cabo en la laparotomia,
como ocurrié en 2 de nuestros pacientes.

La cirugia es el pilar central del tratamiento, y consiste
en la reseccién quirirgica del segmento de ID, acompa-
fiada posteriormente de radioterapia y/o quimioterapia’2.
La terapéutica a aplicar difiere segun los estadios. En los
estadios IE, la reseccién del segmento de ID es suficien-
te’; en los estadio Il, la cirugia debe complementarse con
quimioterapia y/o radioterapia®. Las ventajas de la qui-
mioterapia es que disminuye el riesgo de recidiva extra-
abdominal. Los regimenes empleados han sido multiples,
aunque para el linfoma B, el CHOP es el mas empleado’.
Los pacientes con biopsia obtenida sin haber efectuado
laparotomia pueden tratarse inicialmente sin cirugia, pero
el riesgo de perforacion intestinal es elevado?.

La supervivencia global a 5 afios de los LNH de ID es
cercana al 60%, pero oscila entre el 25% de los linfomas
T al 75% de los linfomas B2°. Sélo el estadio clinico pare-
ce tener importancia prondstica en los analisis multiva-
riantes efectuados sobre supervivencia en el LNH de
ID'®. Los parametros siguientes parece que implican un
prondstico peor: el tamafo tumoral (mayor de 10 cm), un
alto grado histoldgico, el estadio tumoral superior a lIE, la
histologia inmunoblastica, la aneuploidia, los linfomas T,
la edad, la presentacion como abdomen agudo (especial-
mente la perforacién) y la multifocalidad®3®. EI Unico pa-
ciente de nuestro estudio con linfoma T asociado a celia-
quia ha fallecido por progresién de la enfermedad.

Como conclusion final, debemos recordar que la baja
prevalencia de los linfomas de ID dificulta la existencia de
ensayos aleatorizados que permitan obtener una correc-
ta evidencia cientifica*.
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