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Resumen

En 2008, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) publicé la Cuarta Edicion de la Clasificacion de los Tumores
de Tejido Hematopoyético y Linfoide basandose en los aspectos morfolégicos, inmunofenotipo, hallazgos gené-
ticos y caracteristicas clinicas. En esta edicion la leucemia linfocitica crénica (CLL) y el linfoma linfocitico de cé-
lulas pequenas (SLL) se consideran como una entidad similar debido a su incidencia, los signos y sintomas, las
caracteristicas genéticas y el tratamiento. Sin embargo la diferencia principal radica en la afectacion de la médula
6sea en la leucemia linfocitica y a nivel ganglionar o bien extra ganglionar (por ejemplo en piel, tubo digestivo,
cerebro) en el linfoma linfocitico. Actualmente existen estudios genéticos y analisis cromosémicos alternativos
qgue ayudan a clarificar el diagndstico y dar un pronéstico mas acertado.

El objetivo del articulo es reportar un caso clinico de linfoma linfocitico de células pequefas en regién maseterina
y submaxilar asi como mencionar las caracteristicas histolégicas relacionadas con la leucemia linfocitica cronica.

Palabras clave: Leucemia linfocitica crénica/Linfoma linfocitico de células pequenas, linfoma no Hodgkin, cé-
lulas B.

Abstract

In 2008, the World Health Organization (WHO) published the Fourth Edition of Classification of Tumors of He-
matopoietic and Lymphoid Tissues based on morphological features, immunophenotype, genetic findings and
clinical characteristics. In this edition chronic lymphocytic leukemia (CLL) and small cell lymphocytic lymphoma
(SLL) are considered a similar entity because of its incidence, signs and symptoms, genetic features and treat-
ment. However, the main difference lies in the involvement of the bone marrow in lymphocytic leukemia and ex-
tranodal or nodal level (eg skin, gut, brain) in lymphoma lymphocytic. Actually, genetic and alternative
chromosomal analysis exists to help clarify the diagnosis and to give a successful prognosis. A case of small cell
lymphocytic lymphoma is reported in parotid region.
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INTRODUCCION

El linfoma linfocitico de células pequefias es un tipo de linfoma no Hodgkin de bajo grado de malignidad. Segun
la clasificacion de Working, constituye solo el 4% de los LNH, es un trastorno neoplasico monoclonal que tiene
su origen principalmente en las células B. 234

Las Neoplasias de Células B Maduras incluyen a la Leucemia Linfocitica Crénica/Linfoma Linfocitico de Células
Pequenas (CCL/SLL por sus siglas en inglés). El término SLL es utilizado para los casos no leucémicos en los
que el tejido afectado es morfolégicamente e inmunofenotipicamente similar a la CCL aunado a linfadenopatia,
ausencia de citopenias y que no exista afeccion de la médula dsea.

Su etiologia se debe a la transformacion de algunos genes u oncogenes y algunos de ellos juegan un papel im-
portante en la patogénesis de dicha patologia. °

Se considera una enfermedad indolente, y usualmente leucémica, de adultos mayores de 40 afios predominando
en sexo masculino (2:1), con afectacion en el anillo de Waldeyer y frecuente de ganglios linfaticos de cabeza y
cuello, higado y bazo. %8

El sigho mas precoz es el aumento de tamafo persistente o progresivo de un ganglio linfatico redondeado firme
de mas de un centimetro, que no esta asociado a una infeccion, persistente durante mas de un mes sin dismi-
nucién de tamano (de 4 a 6 semanas). En estadios posteriores de la enfermedad puede haber afectacion de
multiples grupos ganglionares, fijandose a tejidos circundantes.” 5 Es frecuente que los pacientes con SLL no
tengan sintomas, cuando éstos aparecen, suelen ser inespecificos y consisten en un cansancio facil, pérdida
de peso y anorexia, fiebre moderada y sudoracién nocturna. En un 50 a 60% de los casos hay adenopatias ge-

neralizadas y hepatoespenomegalia. La cifra total de leucocitos puede estar elevada o llegar a 200 000/mm. 2
3,4,5,6,7

Es una neoplasia compuesta por linfocitos B pequeios monomorficos, redondos o discretamente irregulares
entremezclados con prolinfocitos y parainmunoblastos con formacion de seudofoliculos. Presencia de foliculos
linfoides atrapados.’ 2

Ocasionalmente pueden verse formas no leucémicas, de presentacion ganglionar, para las cuales se usa la de-
nominacién de linfoma de linfocitos pequefios. Para el diagnéstico se requiere la misma composicién morfolégica
y patron arquitectural, ya que la denominacion de linfoma de linfocitos pequefios es muy ambigua y no debe
usarse en un sentido genérico. En algunos casos las células neoplasicas tienen un tamafio pequeno, pero el
contorno nuclear aparece irregular, con indentaciones unica o multiples. Un leve grado de diferenciacion plas-
mocitoide no es infrecuente. Algunos de estos casos han sido denominados en el pasado como inmunocitomas
linfoplasmocitoides, y algunos estudios muestran un prondstico ligeramente mas adverso para este grupo de
casos. La presencia de seudofoliculos no es constante, y puede depender del grado de afectacion del ganglio.
Sin embargo, se trata de un rasgo morfoldgico absolutamente patognomaénico de la enfermedad. Una presencia
masiva de seudofoliculos se suele asociar con formas mas tumorales, pero no esta claro que tengan un signifi-

cado prondstico desfavorable.!
______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________|
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Suele haber hipogammaglobulinemia, que favorece la mayor susceptibilidad a las infecciones bacterianas. Por
el contrario, alrededor del 10 al 15% de los pacientes forman autoanticuerpos dirigidos contra los hematies o
las plaquetas que producen anemia hemolitica o trombocitopenia autoinmunitarias. Estos autoanticuerpos son
del tipo igG policlonal y no son elaborados por las células tumorales, sino por las células B autorreactivas, no
neoplasicas. *

El diagndstico diferencial incluye a la Enfermedad de Hodgkin, mononucleosis infecciosa, infeccion por virus de
inmunodeficiencia adquirida (VIH), leucemias, linfadenopatia infecciosa, micosis sistémica, ulcera eosinofilica.®

El examen histopatoldgico revela principalmente la proliferacion de linfocitos que pueden presentar diferentes
grados de diferenciacion, esta puede ser confiable en base al examen morfolégico del ganglio linfatico. Otros
auxiliares son los examenes inmuno histoquimicos. &7 El origen de células B de los linfomas puede ser iden-
tificado por inmuno tinciéon con anticuerpos monoclonales (MAbs) especificos para marcadores de células B tal
como el CD19 y CD20.9 El examen histopatoldgico de la médula ésea, la radiografia y tomografia computarizada
también son de utilidad. &°

CASO CLINICO

Paciente masculino de 83 afios de edad, sin antecedentes heredo-familiares de relevancia con respecto al pa-
decimiento actual, negando enfermedades sistémicas ni antecedentes alérgicos, con tumoracion de 6 meses
de evolucion, de crecimiento lento, no doloroso, sin tratamientos previos. A la exploracion fisica se observo la
presencia de una masa firme, no mévil, en borde inferior de la mandibula y en regién maseterina y submaxilar
izquierda, de consistencia indurada de 3 cm aproximadamente, no hiperhémica, no hipertérmica. Figura 1.

Figura 1. Fotografia lateral donde se aprecia aumento de
volumen en regién maseterina izquierda.
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Se solicité tomografia computada donde se aprecié masa hiperdensa encapsulada bien definida, superficial a
la insercién del musculo masetero, adyacente a glandula parotidea, de bordes definidos de 5x3 cms de diametro,
no vascularizada. Figuras 2 y 3.

Figura 2. Tomdgrafl'a corte axial donde se aprecia Figura 3. Tomografia corte coronal donde se aprecia
masa hiperdensa bien delimitada. zona hiperdensa adyacente a musculo masetero.

Los resultados de laboratorio con cuenta eritrocitaria y leucocitaria dentro de parametros normales, linfocitos
menores a 5.000 x mm3. Radiografia de térax y de abdomen sin datos patologicos. Electrocardiografia sin cam-
bios de relevancia. El diagnoéstico diferencial incluyé linfadenopatia infecciosa, linfoma por sus caracteristicas
clinicas, adenoma pleomorfo debido a su localizacién, fascitis nodular, micosis sistémica. Se realizé biopsia por
aspiracioén con aguja delgada calibre 23 (BAAD), para estudio citolégico, obteniendo como resultado células po-
limorfonucleares, asi como células inflamatorias. Se decidié realizar excision de tumoracion bajo anestesia ge-
neral, obteniendo tejido de aproximadamente 3 cms de diametro, indurado, encapsulado que se retira en su
totalidad para estudio histologico definitivo.

En el estudio histopatologico se describe como masa de tejido parcialmente abierta, irregularmente ovoide que
mide 5x3.5x2.5 cm., color café rojizo, superficie lobulada, areas hemorragicas, adherencias fibroadiposas y
consistencia firme. Superficie de corte homogénea, café blanquecina y solida. Figura 4.

Los hallazgos microscopicos refieren tejido linfoide con pérdida de la arquitectura, patron difuso compuesto por
linfocitos neoplasicos redondos, pequenos, monomorficos los cuales presentan identaciones discretas de la
membrana nuclear, cromatina granular, ocasionalmente, nucléolos aparentes en células prolinfociticas y escaso
citoplasma. Infiltracién al tejido adiposo y a fibras musculares estriadas adyacentes. Se solicitan tinciones de in-
munohistoquimica CD19 y CD20 para determinar estirpe etiolégica. Figuras 5,6y 7.

Reporte histopatologico definitivo: Linfoma linfocitico de células pequenas B (SLL) de tipo difuso, de bajo grado
de malignidad con infiltrado a tejido fibroadiposo perinodal y a fibras musculares estriadas. CD19 y CD20 Positivo
intenso. Figuras 8 y 9.
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Figura 4. N6dulo de 5x3.5x2.5 cm., lobulado, superficie

de corte homogénea, café blanquecina, sdlida.
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Figura 6. SLL con infiltracion a fibras musculares
estriadas.
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Figura 8. IHQ con CD19 intensamente positiva.
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Figura 5. Linfoma linfocitico de células pequefnas
(SLL) con patron difuso.

redondo con discretas identaciones y
escaso citoplasma.
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Figura 9. IHQ con CD20 intensamente positiva.

ISSN: 2007-9052
http://remexesto.com



Revista Mexicana de Estomatologia Leucemia Linfocitica Crénica / Linfoma
Vol. 1 No.1 Julio - Diciembre 2014 Linfocitico de Células Pequefias.

CONCLUSION

El linfoma linfocitico de células pequenas tiende a transformarse en neoplasia linfoide mas agresiva, ésta casi
siempre adopta la forma de una transformacion prolinfocitica (15 a 30% de los casos), o en un linfoma difuso de
células B grandes (sindrome de Richter, observado en casi el 10 % de los casos). La transformacion prolinfocitica
se caracteriza por la aparicion en sangre periférica de gran numero de prolinfocitos, células con nucleo grande
con un solo nucléolo central muy destacado en su interior.

El tratamiento es a base de radioterapia local y en ocasiones se acompafia de quimioterapia con agentes mul-
tiples. Las tasas de supervivencia acumulativa a cinco anos sin recaidas varian de 50 a 90 %. Si el SLL esta re-
lacionado con SIDA tiene en general un mal prondstico.?

El linfoma linfocitico de células pequenas es una neoplasia rara que se diferencia de la leucemia linfocitica cré-
nica por no tener afeccién a la médula dsea, sin embargo el diagnéstico diferencial aun es dificil debido a las
mismas caracteristicas histopatoldgicas ya que la mayoria de ellos son de estirpe etiolégica de células B. las
tinciones especiales de inmunohistoquimica: CD19 y CD20 asi como los estudios en inmunofluorescencia, ge-
nética especifica para cromosomas aberrantes deben usarse como un medio de diagnéstico obligatorio.® °

La estadificacion se realiza por medio de sistemas prondsticos.® El tratamiento principal es quimioterapia con
analogos de las purinas, seguimiento por medio de estudios de laboratorio e imagenes tomograficas ya que
existe riesgo de recidiva o de afeccion esplénica, nodular y hepatica.™
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