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CASQ CLINICO

Linfoma del Mediterraneo; una rara
causa de malabsorcion

Mediterranean lymphoma: a rare cause of malabsorption

Enrique Murcio-Pérez,' Rafael Barreto-Zuiiga?

Resumen

El linfoma del Mediterrineo es una enfermedad
inmunoproliferativa del intestino delgado poco fre-
cuente fuera de Europa del Este y Norte de Africa.
Presentamos el caso de una mujer joven con diarrea
crénica y anemia por deficiencia de hierro ocasiona-
da por infiltracién de la mucosa intestinal por células
linfoplasmocitarias productoras de cadenas pesadas
de inmunoglobulina. La enfermedad s6lo causa afec-
ci6n intestinal en estadio temprano y responde bien
al tratamiento antibidtico, sin embargo una vez que
hay progresion por invasion de de ganglios linfiticos,
efecto de masa tumoral o enfermedad metastasica el
prondstico es malo y se recomienda ofrecer quimio-
terapia o tratamientos alternativos. La tasa inicial de
remision en estadio temprano es buena, sin embargo
la progresion es frecuente y la mayoria de los pacien-
tes mueren a consecuencia de desnutricidn, sepsis u
obstruccidén intestinal por la infiltracién masiva del
intestino y otros 4rganos o sistemas.
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Abstract

Mediterranean lymphoma is a rare immunoproliferative small
intestinal disease outside East Europe and North Africa.
We present the case of a young female with chronic diarrhea
and iron deficiency anemia caused by the presence of dense
mucosal infiltrate of lymphoplasmacytic cells with truncated
alpha heavy chain proteins deposition. Early stage disease
only causes bowel involvement and responds well to antibio-
tics, however once disease progress by invasion of mesenteric
lymph nodes, obstructing tumor mass or metastasize to distant
organ, the prognosis is poor and chemotherapy or an alternati-
ve treatment is recommended. Initial remission rate is good in
early stage, however progression is frequent and most patients
die of malnutrition, sepsis or intestinal obstruction secondary to
massive involvement of the bowel and other organs or systems.
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Introduccion

El linfoma del Mediterrineo es una sub-variedad de
los tumores del tejido linfoide asociados a la mucosa
(MALT) que se caracteriza por la proliferacion de cé-
lulas linfoplasmociticas con capacidad de produccion
de fragmentos de inmunoglobulina (cadenas pesadas
o). Afecta generalmente a pacientes jévenes de me-
dio socioecondémico bajo y es mds frecuente en zo-
nas geogrificas de Europa y Norte de Africa razén
por la cual recibe también el nombre de linfoma del
Mediterrineo o enfermedad por cadenas pesadas.! La
proliferacidn de estas células y de los fragmentos de
inmunoglobulina, ocasiona infiltracién de la mucosa.
Los estudios moleculares ¢ inmuno-histoquimicos
demuestran asociacién con infeccion por Campylo-
bacter jejuni.>A diferencia de otros linfomas en los que
la afectacién intestinal es focal e involucra segmentos
especificos del intestino, en el linfoma Mediterrineo
la afeccidn es difusa y continua. El cuadro clinico es
consecuencia de la infiltracion de la mucosa y ocasio-
na sintomas principalmente malabsortivos (diarrea,
anemia carencial, dolor).?

El diagndstico diferencial es amplio e incluye in-
fecciones bacterianas o parasitarias asi como otros tipos
de linfoma. El aspecto macroscpico es inespecifico
y el diagnostico final se establece mediante andlisis
microscopico de las biopsias del tejido afectado que
muestran la infiltracién masiva linfoplasmocitaria. En
la mayorfa de los pacientes afecta el duodeno y yeyuno
proximal de manera inicial. Conforme progresa la en-
fermedad se pueden afectar ganglios linfaticos regio-
nales asi como otras zonas del tracto gastrointestinal y
raramente infiltraciéon medular.*

Cuando la enfermedad se limita a la muco-
sa de intestino delgado, el tratamiento antibiético
puede prevenir o retrasar la progresiéon con una tasa
libre de enfermedad de 80% a 90% a dos anos.’
Puede afectar la totalidad de la pared intestinal, in-
vadir 6rganos adyacentes, ganglios linfiticos y dar
metastasis a cualquier 6rgano. En casos de progre-
sién se puede ofrecer quimioterapia, con la que se
logra respuesta clinica de 50% con una sobrevida
libre de enfermedad mayor a 609% a tres afnos.® La
cirugia es una opcion de tratamiento basicamente
paliativa cuando hay efecto obstructivo tumoral.
Se desconocen los factores relacionados a la progre-
sidn. La enfermedad avanza lentamente y la mayo-
ria de los pacientes mueren por desnutricion, sepsis,
obstruccion intestinal o complicaciones propias de
la infiltracién masiva.’

Figura 1. Infiltracion masiva de la mucosa intestinal por células
linfoplasmocitarias. La inmunohistoguimica evidencio la pre-
sencia de cadenas pesadas.

Presentacion del caso

Mujer de 18 afios, de medio socioecondémico bajo. A
partir de 2007 presenté diarrea cronica tipo osmotica,
asociada a pérdida de peso y anemia microcitica con
patrén ferroprivo sin pérdidas macro o microscopicas
de sangre. Fue referida para su estudio a tercer nivel de
atencion practicando estudios endoscopicos que reve-
laron pérdida del patrén normal de la mucosa en duo-
deno con biopsias que mostraron infiltraciéon masiva
por células linfoplasmocitarias. Se realizaron estudios
complementarios (endoscopia superior, colonosco-
pla, tomografia computarizada téraco-abdominal)
para estadificacion de la enfermedad concluyendo
cursaba con enfermedad inmunoproliferativa con
afeccion confinada a la mucosa de intestino delgado y
positividad para cadenas pesadas, informacién con lo
que establecio el diagndstico de Linfoma del Mediterra-
neo (Figura 1). Recibi6 tratamiento antibidtico por
seis meses, con lo que se logrd la resolucidn clinica e
histolégica.

Tres anos después los sintomas reaparecieron.
Nuevos estudios endoscopicos mostraron recurrencia
de la enfermedad a nivel de intestino delgado y una
lesién obstructiva a nivel de colon ascendente (Fi-
gura 2a y 2b). El anilisis histopatologico de ambas
lesiones confirmé recurrencia de la enfermedad in-
munoproliferativa por lo que se proporciond quimio-
terapia combinada basada en antraciclinas, con lo que
se obtuvo nueva remision de la enfermedad.

Endoscopia, Vol. 23, Nim 2, Abril - Junio 2011



Murcio-Pérez E. et al

O Figura 2. Obstruccion tumoral en colon ascendente. Se observa estenosis puntiforme del colon (2a). La cromoendoscopia digital de la
misma lesion evidencia la lesion ulcerada, con pérdida del patron normal de la mucosa (2b).

A B

Discusion

El presente caso ilustra un cuadro malabsortivo in-
testinal secundario a la infiltracién tumoral de la
mucosa del duodeno por enfermedad inmunoproli-
ferativa lo cual va acorde a la literatura respecto a la
afeccidn preferente de pacientes jévenes y de medio
socioecondmico bajo;' sin embargo, en este caso no
fue posible demostrar una asociacién infecciosa con
Campylobacter jejuni.

Debido a la infiltracion por células linfoplasmoci-
tarias y por cadenas pesadas se formé una barrera que
impedia la adecuada absorcidn de nutrientes situacién
que favoreci6 el desarrollo de diarrea y anemia caren-
cial.® Posterior al tratamiento antibitico con tetraci-
clinas hubo mejoria clinica y regresion histologica sin
embargo con el tiempo la enfermedad recurrié. Des-
afortunadamente la baja frecuencia de esta enfermedad
no ha permitido desarrollar estudios clinicos aleatori-
zados o controlados por lo que el grado de evidencia
es pobre. De hecho los tratamientos con antibioticos o
quimioterapéuticos descritos se basan en informes de
caso o en pequenos estudios piloto, realizados princi-
palmente en la zona del Mediterraneo.>%1

A este respecto vale la pena considerar que las cé-
lulas del infiltrado mucoso linfocitico de esta pacien-
te son CD20+, lo que abre la posibilidad de utilizar

rituximab en la quimioterapia combinada en pa-
cientes con progresion de la enfermedad o incluso en
refractariedad, tal cual se hace con otro tipo de lin-
fomas; sin embargo, a la fecha ningtn estudio ha ex-
plorado la utilidad de este tipo de intervencion.
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