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Hiperplasia nodular linfoide en un paciente
con inmunodeficiencia combinada grave
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Describimos un caso de hiperplasia nodular linfoide en el contexto
de un cuadro de inmunodeficiencia combinada grave. La paciente refe-
ria estreflimiento y crisis de dolor abdominal, presentando en la explo-
racién una voluminosa masa abdominal. Los exdmenes radiolégicos
iniciales hicieron sospechar el diagnéstico, pero fue necesaria la reali-
zacion de una biopsia intestinal con el fin de descartar una afectacién
linfomatosa.

Queremos llamar la atencién sobre la semiologia radiolégica de esta
entidad, que si bien en principio puede ser un hallazgo casual sin signi-
ficado patoldgico, requiere una especial atencién especialmente en su-
jetos inmunodeficientes.
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Lymphoid nodular hyperplasia
in a patient with severe combined
immunodeficiency disease

We describe a case of lymphoid nodular hyperplasia in a woman
with severe combined immunodeficiency disease. The patient complai-
ned of constipation and episodes of abdominal pain, and examination
revealed the presence of a large abdominal mass. The diagnosis was
suspected on the basis of the initial radiological studies, but intestinal
biopsy was necessary to rule out lymphomatous involvement.

We point out the radiological features of this entity which, despite
the fact that it may be a chance finding of no pathological significance,
requires special attention, especially in immunodeficient individuals.
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a hiperplasia nodular linfoide (HNL) se caracteriza por una

marcada actividad mitdtica de las células linfaticas de los
centros germinales, que se rodean de pequefios manguitos de lin-
focitos maduros (1). Histolégicamente, estos nddulos linfoides
pueden adoptar la morfologia de agregados linfoides o de nédu-
los linfaticos, con un tamafo inferior a 4 mm de diametro. Se lo-
calizan a nivel de la mucosa y la submucosa del intestino delga-
do, aunque también pueden encontrarse en estémago, colon o
recto.

La HNL es frecuente en adultos con inmunodeficiencias pri-
marias y también en nifios sanos.

PRESENTACION DEL CASO

Nifia de 12 afios de edad, diagnosticada cinco afios antes de
inmunodeficiencia combinada grave, que ingresa asintomadtica
para estudio de una masa abdominal palpable. En la exploracién
fisica presenta adenopatias laterocervicales bilaterales, de con-
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sistencia aumentada. La palpacién abdominal confirma la exis-
tencia de una masa de 9 x 8 cm localizada en la fosa ilfaca y
flanco derechos, no dolorosa y que no se acompaiia de signos de
irritacién peritoneal.

En la analitica realizada a su ingreso, unicamente llama la
atencién una linfopenia T total, con inversién del cociente
CD4/CDS8.

La radiografia de térax demuestra la existencia de multiples
bronquiectasias, en el contexto de un cuadro de bronquiolitis
obliterante, y en la radiografia de abdomen, se encuentra un au-
mento de densidad con efecto masa moderado en flanco y fosa
ilfaca derecha.

Se le realiza una ecograffa abdominal (Fig. 1), aprecidndose
un engrosamiento mural nodular del {leon terminal, ciego y co-
lon ascendente, que condiciona una estenosis de la luz.

A la vista de estos hallazgos se le practica un enema opaco y
una TC. El enema (Fig. 2) demuestra mdltiples defectos de re-
pleccién nodulares, que condicionan una estenosis significativa
de la luz. La TC abdominopélvica confirma la existencia de un
marcado engrosamiento de la pared del ileon terminal y del co-
lon ascendente (Fig.3).

Ante la sospecha de infiltracion intestinal linfomatosa, se in
dica la realizaciéon de una biopsia laparoscépica de la tumo-
racion, obteniéndose material para su estudio anatomopatoldgi-
co. El informe histolégico establece que dicha tumoracién co-
rresponde a una hiperplasia folicular anémala, con zonas de ul-
ceracion asociada y sin signos histolégicos de malignidad
(Fig.4).
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Fig. 1.—La ecografia de la regién iliaca derecha muestra un engrosa-
miento de la pared del colon y del ileon a expensas de la mucosa y
submucosa, con preservacion de la muscular propia y la serosa.

Fig. 2.—El enema opaco demuestra los defectos de replecion, que con-
dicionan una dificultad al paso del contraste, aunque no existe dila-
tacion preestenotica.

DISCUSION

La etiologia de la HNL continda siendo un aspecto poco claro
de la enfermedad. Probablemente representa una respuesta nor-
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Fig. 3.—En la TC abdominopélvica vemos un aumento del calibre del

colon derecho y region cecal, con obliteracion practicamente total de

su luz. En situacién pericoldnica se identifica una pequefia cantidad de
liquido libre.

Fig. 4 —Fotomicrografia de la toma endoscépica de intestino grueso,
tefiido con hematoxilina-eosina: infiltrados linfoides con formacién de
actimulos nodulares en la lamina propia y en la submucosa.

mal del tejido linfoide ante un amplio espectro de patégenos in-
testinales, conduciendo en algunos pacientes a una proliferacién
inmunocitica en la ldmina propia y en otros a una HNL (1, 2).
Por el contrario, en pacientes con inmunodeficiencias, parece ra-
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zonable asumir que la HNL es el resultado de un bloqueo en la
maduracion de las células B (3).

La HNL se ha observado en nifios con sintomatologia y tras-
tornos gastrointestinales variados, pero los estudios que han tra-
tado de correlacionar sintomas gastrointestinales especificos con
dicha enfermedad, no han sido concluyentes. De ahi que todos
los autores, acepten que la HNL es un hallazgo normal en la po-
blacién pediatrica. Esta hipotesis se ve reforzada, por el hecho
de que puede presentarse de forma asintomatica en nifios sanos,
desapareciendo espontdneamente al llegar a la adolescencia, y
por la frecuencia con que se descubre en estudios de doble con-
traste (4, 5).

B. Caplan y cols. (7), realizaron una comparativa sobre la apa-
riencia histolégica del tejido linfoide coldnico en autopsias de
niflos control, frente a niflos con diagndstico endoscépico de
HNL y colitis. Los hallazgos histolégicos fueron completamente
diferentes. Aquellos nifios con evidencia endoscépica de HNL,
tenian un aumento en el nimero y tamaio de los foliculos linfoi-
des con disrupcion de la arquitectura mucosa normal, que condi-
cionaba un adelgazamiento de la misma.

Este adelgazamiento y friabilidad de la mucosa de la pared in-
testinal, predispone a la formacién de dlceras, que se manifiestan
como sangrados intestinales bajos. Otras posibles formas de de-
but de la enfermedad son el dolor abdominal, generalmente pe-
riumbilical, siendo mds rara su presentacion como obstrucciéon
intestinal e intususcepcién. Cuando se afecta el intestino delga-
do, lo hace en forma de pequeiios nédulos submucosos; hallazgo
inespecifico, que también puede verse en los cuadros de alergia a
la leche de vaca. En estos casos, la sintomatologia predominante
es el dolor abdominal (2). Aunque la afectacién colonica tam-
bién suele ser en forma de pequefios nddulos, en ocasiones, se
producen grandes pdlipos en la regién ileocecal, siendo entonces
mds probable la aparicién de complicaciones (hematoquezia, in-
tususcepcién y obstruccion), que en ocasiones requieren inter-
vencion quirdrgica.

Se han descrito distintos tipos de inmunodeficiencias en pa-
cientes con HNL. Todas ellas presentan un rasgo comun; un de-
fecto en el componente humoral del sistema inmune. Las entida-
des que se asocian con mayor frecuencia son la inmunodeficien-
cia variable comun y el déficit de IgA. El tratamiento de la HNL
asociada a las inmunodeficiencias ha sido insatisfactorio. Asi,
tanto el tratamiento con inmunoglobulinas, como la erradicacién
de Giardia lamblia, germen que con frecuencia parasita a los pa-
cientes hipogammaglobulinémicos, unicamente consiguen dis-
minuir los episodios de diarrea, sin alterar la apariencia radiold-
gica de la HNL (8). Es bien conocida la relacién entre los cua-
dros de inmunodeficiencia y un aumento en la incidencia de
cancer. El riesgo global de cancer es del 2-10%, siendo los tipos
histolégicos mds frecuentes el linforeticular (58%) y las leuce-
mias (17%) (9).

A medida que proliferan los estudios del colon con técnica de
doble contraste, es cada vez mds frecuente detectar los caracte-
risticos defectos de repleccion nodulares con centro umbilicado.
Esta, parece ser la técnica diagndstica de eleccién, dado que tan-
to la ecograffa como la TC, demuestran tinicamente un engrosa-
miento inespecifico de la pared intestinal. Las grandes lesiones
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polipoideas en la region ileocecal, plantean diagnéstico diferen-
cial con tumores linfoides benignos o malignos, poliposis juve-
nil, adenomas vellosos y con la verdadera hiperplasia linfoide de
la enfermedad de Crohn. La poliposis familiar, aunque suele pre-
sentarse en pacientes de mayor edad, puede confundirse también
con la HNL, siendo rasgos diferenciadores, la variabilidad en el
tamaifio de los pdlipos, la presencia de pedunculacién y la ausen-
cia de umbilicacion. En la enfermedad de Crohn, la nodularidad
mucosa puede ser indistinguible de la HNL. Sin embargo, estos
pacientes suelen ser adolescentes y la deteccion de otras dreas de
afectacion del tracto gastrointestinal proporciona la base para el
diagndstico correcto. En el diagndstico diferencial también he-
mos de considerar los pdlipos linfoideos, que se asemejan a los
polipos juveniles y pueden confundirse con linfoma maligno. Se
presentan como lesiones polipoideas de hasta 2 cm de didmetro
y suelen localizarse en el recto (4, 5).

El amplio uso de la videocolonoscopia, permite el reconoci-
miento de aquellos casos de HNL y su distincién de otras lesio-
nes de mayor importancia clinica, que pueden tener una aparien-
cia similar. La biopsia es esencial antes de contemplar la posibi-
lidad del tratamiento médico o quirdrgico, ya que en nifios
asintomaticos no estd indicada la realizacién de ningun trata-
miento. Los pacientes con mucho dolor y/o sangrados intestina-
les, pueden tratarse con antihistaminicos, reservando los esteroi-
des y la cirugia para los casos resistentes.

BIBLIOGRAFIA

1. Rambaud J-C, Saint-Louvent P, Marti R, Galian A, Maso DY,
Wassef M, et al. Diffuse follicular lymphoid hyperplasia of the small
intestine without primary inmunoglobulin deficiency. Am J Med
1982;73:125-32.

2. Colén AR, DiPalma JS, Leftridge CA. Intestinal lymphonodular hy-
perplasia of childhood: patterns of presentation. J Clin Gastroenterol
1991;13(2):163-6.

3. Cooper MD, Lawton AR, Bockman BE. Agammaglobulinemia with
B-lymphocytes. Specific defect of plasma- cell differentiation.
Lancet 1971;2:791.

4. Franken EA, JR. Lymphoid hyperplasia of the colon. Radiology
1970;94:329-34.

5. Laufer I, Desa D. Lymphoid follicular pattern: a normal feature of
the pediatric colon. Am J Roentgenol 1978;130:51-5.

6. Dukes C, Bussey HJR. The number of lymphoid follicles of the hu-
man large intestine. J Pathol Bacteriol 1926;29:111-6.

7. Kaplan B, Benson J, Rothstein F, Dahms B, Halpin T.
Lymphonodular hyperplasia of the colon as a pathologic finding in
children with lower gastrointestinal bleeding. Journal of Pediatric
Gastroenterology and Nutrition 1984;3:704-8.

8. Knutsen AP, Merten DF, Buckley RH. Colonic nodular lymphoid hy-
perplasia in a child with antibody deficiency and near-normal inmu-
noglobulins. J Pediatr 1981;98(3):420-3.

9. Kersey JH, Spector BD, Good RA. Primary inmunodeficiency disea-
ses and cancer: the inmunodeficiency-cancer registry. Int J cancer
1973;12:333-47.

10. Chiaramonte C, Glick SN. Nodular lymphoid hyperplasia of the
small bowel complicated by jejunal lymphoma in a patient with
common variable inmune deficiency syndrome. AJR 1994;163:
1118-9.

33



