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LINFOMA PRIMARIO DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

LOCALIZACION INFRATENTORIAL Y PROLONGADA SOBREVIDA
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Resumen Se describe el caso de una paciente de 35 afnos de edad, con linfoma prima-

rio del sistema nervioso central de localizacion infratentorial. Una inicial reso-
nancia magneética (RM) revelo la lesion en bulbo, protuberancia, pedtnculos cerebelosos
y vermis cerebeloso. Aunque durante el 1er ano no se efectud tratamiento, una posterior
RM mostré menor extensién del tumor. Posteriormente la paciente recibié corticoides y
12 meses después, ya aceptada la biopsia estereotaxica, pudo comprobarse un linfoma
B difuso no Hodgkin. Se instituyé tratamiento radiante, llegando a una dosis total de 50
Gy. Durante 5 anos la paciente tuvo una buena calidad de vida, con una sobrevida ac-

tual de 79 meses.

Los linfomas primarios (LP) del sistema nervio-
so central (SNC) representaban el 1% de los tu-
mores intracraneales, constituyendo el 1,6% de
los linfomas extranodales’. La prevalencia del sin-
drome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA)
modificé la incidencia de este tipo de tumores,
elevandola al 6% en esta poblacion? 2,

La localizaciéon mas frecuente es la supraten-
torial y habitualmente son unicos. En cuanto a la
localizacion infratentorial, presenta una baja inci-
dencia con peor prondstico. El promedio de
sobrevida es variable dependiendo del tratamiento
instituido®: °.

Se presenta el caso de una paciente HIV ne-
gativa con LP del SNC de localizacién infraten-
torial, con prolongada sobrevida a pesar de no
haber sido precozmente tratada.

Caso clinico

Paciente femenino de 35 afnos de edad, que inici6
su enfermedad en noviembre de 1989 con astenia, pér-
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dida de peso de 7 kg, inestabilidad en la marcha y
lateropulsion a izquierda. Presentaba lesiones de tipo
cicatrizal en cara, torax y regién lumbar; las observa-
das en cuero cabelludo tenian alopecia definitiva; el
diagnostico histopatolégico fue lupus discoide. El estu-
dio inmunoldgico sanguineo fue negativo, a excepcion
de positividad débil para anticuerpos anti-cardiolipinas.
En enero de 1990 se quejo de diplopia y vision borro-
sa, observandose nistagmus horizontal izquierdo. La
resonancia magnética de cerebro (RM) mostré una ima-
gen hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 que refor-
z0 en forma heterogénea con la inyeccion del contras-
te. Esta se ubicaba en bulbo, protuberancia y raices de
pedunculos cerebelosos medios, mayor a izquierda, y
vermis cerebeloso (Fig. 1a-b). El IV ventriculo estaba
permeable. El electromiograma, los potenciales evoca-
dos visuales, auditivos y somatosensitivos, y una tomo-
grafia computada (TC) de abdomen fueron normales. En
ese momento la paciente se negé a una biopsia este-
reotaxica. Durante 11 meses la paciente no presento
cambios neuroldgicos significativos, pese a no recibir
tratamiento. En diciembre de 1990 otra RM mostro una
lesién hipointensa en T1 localizada en vermis cere-
beloso con extension a ambas regiones para-vermales,
pero mayor a izquierda, que reforzaba parcialmente con
gadolinio endovenoso. Esta lesion era de menor exten-
sion que la previa (Fig. 2). En marzo de 1991 se
reinterné por sintomas vestibulares y cerebelosos, ini-
ciandose tratamiento empirico con pulsos de corticoides
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Fig. 1 (a-b): a) Corte axial de RM tiempo de relajacion T2 (TR3000 TE55), observandose hiperintensidad en protube-
rancia, pedunculos medios y vermis cerebelosos. b) Corte coronal que muestra la misma hiperintensidad con ex-

tension en mesencefalo y bulbo (punta de flechas).

Fig. 2.— Control por RM tiempo de relajacion T1 (TR500
TE30) con gadolinio, que muestra refuerzo nodular
en vermis y region paravermal izquierda, de menor
tamano.

per os (metilprednisona 200 mg dia por medio) hasta
completar 2 gr, continuando con descenso gradual del
mismo. El estudio de liquido cefalorraquideo mastro
proteinorraquia de 0,70 g/l en tanto que el inmunoldgico
y el electroforético fueron normales. Una tercera RM de
cerebro mostré aumento moderado del tamano de las
lesiones. Evoluciond sin progresion de los sintomas
neurologicos hasta agosto de 1992, fecha en la que se
constato agravamiento del sindrome cerebeloso, apari-
cion de oftamoplejia internuclear bilateral, temblor y ri-
gidez en miembro superior y Babinski derechos. La RM

mostro mayor extension de la lesién en tronco y cere-
belo (Fig. 3). En diciembre de 1992 fue aceptada una
biopsia estereotaxica de la lesién cerebelosa, cuyo exa-
men mostro en la sustancia blanca, manguitos linfoides
perivasculares con ceélulas de nucleos hipercromaticos
de tamano mediano, pleomorficos e irregulares; estos
elementos eran confluentes por sectares, con infiltracion
de parénquima y paredes vasculares; en suma, el diag-
nostico era compatible con un linfoma B difuso no
Hodgkin (Fig. 4). Al mes recibio radioterapia con acele-
rador lineal llegando a una dosis total de 50 Gy. Un

Fig. 3.— RM T2 (TR2950 TE50) que evidencia
hiperintensidad (nueva extension linfomatosa) esta
vez mayor a derecha, pedunculo cerebeloso medio
y hemiprotuberancia derechos.
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Fig. 4.— Histopatologia de tejido cerebeloso, que mues-
tra células linfoides tumorales de ubicacion
perivascular: linfoma no-Hodgkin del SNC (HE x400).

control neurolégico en noviembre de 1993 mostré un sin-
drome cerebeloso bilateral moderado a severo; continué
con 8 mg/dia de prednisona. El cuadro clinico se man-
tuvo sin variantes significativas hasta noviembre de
1995, en que debio internarse por cuadriparesia de
intalacion rapida, sindrome bulbar y deterioro de la
mecanica respiratoria. Egresé con traqueostomia y con-
tinua con cuidados médicos domiciliarios.

Discusion

La primera descripcion sobre LP del SNC fue
hecha por Bailey en 1929 como sarcoma «peri-
thelial» del cerebro®. Esta patologia fue infrecuen-
te hasta la ultima década, en la que su inciden-
cia aumento en forma significativa vinculada al
incremento de los sindromes inmuno-deficitarios,
especialmente en la poblacion joven??. Desde el
punto de vista histol6gico?, entre los LP del SNC
asociados a HIV predominan los de células pe-
quenas no clivadas (Burkitt) y los inmunoblasticos
de grandes células®; en el grupo no HIV la varie-
dad histolégica méas frecuente esta dada por el
difuso de células grandes fenotipo B (mayor del
50%)°. Por su topografia, los LP del SNC su-
pratentoriales ocupan el 52,1%, los infratentoria-
les un 14,4% y el resto son de ubicacion multi-
ple bihemisféricos o supra e infratentorial®.

Esta paciente evolucioné sin cambios clinicos
significativos y sin tratamiento durante 15 meses,
y a pesar de ello la imagen tumoral por RM redu-
jo su tamafo y cambi6 infratentorialmente de lo-
calizacion. Estas modificaciones radiolégicas es-
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tan descriptas como «comportamiento radiologico
fantasma», ya que algunos linfomas desaparecen
en la TC o se modifican simulando una esclero-
sis multiple, al recibir corticoterapia'® ''. Esto se
explicaria por una modificacién favorable sobre la
actividad biolégica del tumor y por el efecto
citotoxico directo de los corticoides'® '3, El referi-
do «comportamiento radiolégico fantasma» co-
rresponde a lo observado en nuestra paciente,
con la diferencia que el método de imagenes uti-
lizado fue la RM y las lesiones disminuyeron de
tamano o se modificaron topograficamente sin tra-
tamiento corticoideo. Creemos que esto ultimo
pudo depender del estado inmunolégico del
huesped', y pone en duda si algunos casos si-
milares respondieron por coincidencia al trata-
miento esteroideo. Al iniciar la terapéutica corti-
coidea se mantuvo estable por otros 19 meses,
recayendo clinicamente recien entonces, con
aumento de las imagenes patologicas en el cere-
belo. Las imagenes por RM se presentaron
hipointensas en tiempos de relajacion T1 e
hiperintensas en T2, con refuerzo intenso y ho-
mogéneo en T1 con la administracion de gadolinio
(ver figuras), aunque se han descripto imagenes
heterogeneas en T1, por necrosis tumoral, y re-
fuerzo anular®.

En los pacientes con LP no HIV, en una serie
publicada en 1974, la sobrevida media comparan-
do los no tratados, los quirlrgicos, y los que reci-
bieron radioterapia, fue de 3,3 meses para los
primeros, 4,6 meses para el segundo grupo y de
15,2 meses para el dltimo®. En nuestro caso, lue-
go de 19 meses de tratamiento esteroideo y a 39
meses del inicio de los sintomas, se diagnostico
linfoma difuso no Hodgkin y recién en ese momen-
to recibio terapia radiante hasta un total de 50
grays. A este respecto, hasta el ano 1986 se pu-
blicaron 693 casos de LP del SNC; solamente 21
de ellos (3 %) tuvieron una sobrevida de 5 anos;
estos pacientes recibieron una dosis total o ma-
yor de 50 grays. Diez de los 21 pacientes (47,6%)
recayeron entre los 5 y 12,5 anos del diagnosti-
co. Analizando la sobrevida global a 5 anos de
varias series, en los pacientes que recibieron mas
de 50 grays fue de 42,3%, en tanto que en aque-
llos que recibieron menos de 50 grays fue de
12,8%°. Recientemente, se han publicado resul-
tados preliminares alentadores con metotrexate
intraventricular o sistémico, difiriendo la radiote-
rapia para una etapa mas avanzada'®.
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Otra opcién terapéutica para el tratamiento del
LP es provocar la disrupcion de la barrera
hematoencefalica con diuréticos osmaéticos segui-
da de quimioterapia; este esquema aumento la
sobrevida media de 17,8 meses a 44,5 meses,
recurriéndose a la radioterapia adyuvante si ocu-
rria progresion o recurrencia tumoral'®.

Concluimos que la paciente aqui descripta,
mostré una evolucion atipica, segun resulta de: a)
la ubicacion infratentorial del linfoma, que es lo-
calizacion infrecuente; b) el «comportamiento fan-
tasma» del tumor que fuera evidenciado por RM,
aunque no existia corticoterapia previa; c) la lar-
ga sobrevida, a pesar del inicio tardio del trata-
miento. Probablemente, la paciente se beneficio
con el tratamiento combinado de esteroides y ra-
dioterapia igual o mayor a 50 gy.
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Summary

Primary CNS lymphoma. Infratentorial
localization and prolonged survival.

A case of a 35-year-old woman presenting
infratentorial CNS lymphoma is reported. In 1990
she complained of diplopia, blurred vision and left
horizontal nistagmus. An MRI disclosed a lesion
in the medulla, pons, and cerebellar vermis and
peduncles. Although no treatment was adminis-
tered, a later RMI showed less extension of the
tumor. One year after clinical diagnosis, she re-
ceived corticosteroids; during the second year a
stereotaxic biopsy of the cerebellar lesion was
done showing a diffuse B cell non-Hodgkin's
lymphoma. A whole brain irradiation was given (50
Gy). She did well for five years, and remains alive
(79 months).
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