EDITORIAL

Linfoma Primario de Sistema Nervioso Central:
Un Desafio Diagndstico

Primary Lymphoma of the Central Nervous System: A diagnostic challenge

Mauricio Pérez-Davila, MD

El Linfoma Primario de Sistema Nervioso Central
(LPSNC) es un tumor cerebral infrecuente, representando
apenas el 4% de neoplasias intracraneales. Aunque se
caracteriza por la ausencia de enfermedad sistémica, es un
tipo de linfoma no Hodgkin que es particularmente agre-
sivo y tiene una alta tasa de recurrencia, a pesar de res-
ponder favorablemente a distintos protocolos de quimio-
terapia y tratamientos de consolidacion. El linfoma difuso
de células B es el subtipo mas cominmente observado.
Otros LPSNC que se ven con menos frecuencia son tam-
bién de células B, y solo una pequefia proporcion son lin-
fomas de células T y células natural killer (NK).

El LPSNC se observa mas frecuentemente en
pacientes mayores de 65 afios. Por lo tanto, la incidencia
de esta patologia se ha ido incrementando a medida que
la esperanza de vida se prolonga. Esta neoplasia ocurre
con mayor frecuencia en pacientes masculinos, en una
proporcion de 2:1. Tener antecedente de inmunosupresion
primaria, infeccion por el virus EBV o HIV, trasplante de
organos o exposicion prolongada a inmunomoduladores,
son factores de riesgo reconocidos.

El LPSNC puede afectar cualquier region del eje
neural y el humor vitreo, pero la mayoria de las veces se
localiza en la sustancia blanca periventricular. La sintoma-
tologia es generalmente subaguda y depende de la loca-
lizacién del tumor. Sin embargo, un 70% de pacientes se
presenta con sintomas neurologicos focales, un 45% con
alteraciones cognitivas o neuro-psiquiatricas, un 35% con
sintomas de hipertension intracraneal y una minoria con
convulsiones o alteraciones visuales. Los sintomas rela-
cionados al compromiso de la médula espinal son raros y a
menudo se observan en asociacion a una lesion cortical e
invasion hacia las leptomeninges.

El reconocimiento de estos sintomas es importante
para llegar a un diagnostico temprano mediante el uso de
estudios de imagen, biopsia y pruebas complementarias. La
tomografia de cabeza no contrastada a menudo es ines-
pecifica y puede demostrar una hiper-densidad que capta
contraste de yodo, con edema vasogénico y efectos de
masa variables. La resonancia magnética (RM) contras-
tada de cerebro es el estudio de eleccion y demuestra
lesiones que captan avidamente el contraste de gadolinio
de manera homogénea. En T1 son hipointensas, mientras
que en T2 son hiperintensas. Caracteristicamente, la masa
demuestra una alta sefial de restriccion en DWI y valores
bajos en ADC, lo cual refleja su alta celularidad. Es fre-
cuente ver extension sub-ependimal e invasion del cuerpo
calloso. En pacientes inmunodeficientes, se pueden
encontrar varias lesiones en el parénquima cerebral, asi
como lesiones hemorragicas.

Cabe recalcar que cuando existe una alta sospecha de
neoplasia en sistema nervioso central, es importante des-
cartar la presencia de lesiones periféricas mediante una
tomografia de torax, abdomen y pelvis. Si es que dichas
lesiones se pueden identificar, se puede realizar una tomo-
grafia PET y posteriormente tomar una biopsia de estos
tejidos antes de proceder con una biopsia cerebral.

Luego de descartar una neoplasia por fuera del sis-
tema nervioso y siempre que no haya riesgo de hernia-
cion cerebral inminente, la obtencion de liquido cefalo-
rraquideo (LCR) mediante una punciéon lumbar puede
aportar informacion valiosa y descartar otros diagnosticos
diferenciales, lo cual podria obviar un procedimiento neu-
roquirurgico mas invasivo. En el caso de LPSNC, el LCR
a menudo demuestra niveles elevados de proteina e hipo-
glucorraquia, asi como también una pleocitosis linfocitica.
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Se debe procurar enviar una muestra de al menos 5 centi-
metros ctbicos a citologia para descartar la presencia de
células atipicas, las cuales estan presentes en aproximada-
mente 10-30% de casos. Si se ha recolectado una muestra
suficiente y se confirma la presencia de atipia celular o
células malignas, el analisis inmunofenotipico mediante
una citometria de flujo y reordenamiento génico ayudaran
a establecer la clonalidad de dichas células.

El diagnostico definitivo se determinard por la
biopsia cerebral. Sin embargo, su sensibilidad puede dis-
minuir hasta un 50% si se ha utilizado glucocorticoides
para mitigar los sintomas neurologicos. Por lo tanto, se
recomienda reservar su uso en ausencia de verdaderas
emergencias neurologicas, en donde el beneficio a corto
plazo es claramente mayor al de esperar una intervencion
quirtrgica en un hospital de tercer nivel. Cabe recalcar
que en pacientes que ademas presentan sintomas oftal-
mologicos, el diagnostico puede ser confirmado mediante
una biopsia del cuerpo vitreo.

Luego de confirmar el diagnéstico de LPSNC, se
debe realizar un estadiaje individualizado, de no haber
sido completado previamente. Pruebas adicionales que se
deben pedir incluyen serologia para VIH, niveles de lac-
tato deshidrogenasa (LDH) y una biomicroscopia ocular.
El ultrasonido testicular en hombres es una prueba rapida
y no invasiva, pero la biopsia de médula 6sea puede
resultar muy dolorosa e innecesaria en muchos casos. Se
debe analizar si estas pruebas miscelaneas cambiaran
el tratamiento, por lo que es importante establecer un
manejo multidisciplinario una vez que se ha establecido
el diagnostico.
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