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Resumen

Mujer de 26 afos natural de Ecuador, sin antecedentes de interés, que refiere dolor abdominal y sindrome febril sin foco claro,
presentando durante el ingreso ascitis, lesiones cutaneas y afectacion sinusoidal. Tras maniobras diagnésticas se requiere laparo-
tomia exploratoria con resultado de necrosis uterina masiva que obliga a histerectomia urgente, ingresando en UCI donde fallece.

El caso se presenta en el foro de las sesiones clinicopatologicas del Hospital Son Espases.

Palabras clave: Virus Ebstein Barr, linfoma extranodal de tipo nasal, necrosis uterina, ascitis.

Abstract

The case is that of a 26 years old ecuatorian woman with no pathological history, who arrives at the emergency room with the
main complaint of abdominal pain and fever of unknown origin. She suffered from ascites, skin papules and sinus disease. After all
the preliminary diagnostic tests were done, she underwent a diagnostic laparotomy which rendered the result of uterine necrosis,

leading to hysterectomy. She was admitted to the intensive care unit, where she died a few days later.

The case is discussed in the context of a clinico-pathologic general session at Hospital Son Espases.

Key words: Ebstein Barr Virus, nasal extranodal lymphoma, uterine necrosis, ascites.

Caso clinico

Mujer de 26 anos sin alergias medicamentosas ni habi-
tos toxicos. Natural de Ecuador, residente en Mallorca
desde hacia cuatro afos, ha sido recientemente diag-
nosticada de lesion intraepitelial de bajo grado seguida
por el servicio de ginecologia (Ultima citologia: muestra
no adecuada).

Ingresd en Ginecologia por dolor abdominal iradiado a
zona lumbar con nauseas y vomitos ocasionales de 15 dias
de evolucion con flujo vaginal, metrorragia leve y sindrome
constitucional con pérdida de 9 kg en los Ultimos 3 meses.

En planta presentd fiebre sin foco claro, siendo traslada-
do por ello al servicio de medicina interma (M) e iniciando
antibioterapia empirica (Ceftriaxona y Vancomicina).

En Ml se objetivd edema palpebral derecho vy ascitis leve
con dolor difuso a la palpacion abdominal sin peritonitis.

Analitica: | .eucocitos: 3.190/ul (N: 2.540/ul); Hemoglo-
bina: 8.32g/dl; Hematocrito: 25.2%; VCM: 83.7 fl; VSG:
20; TP: 96%; Glucosa: 68 mg/dl; Bilirubina total: 2.4
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mg/dl (directa: 2.1mg/dl); AST. 224 U/L; ALT. 71 U/
GGT. 718U/, FA: 1.073 U/L; Proteinas: 44.8 g/l; Al-
bumina: 21.4g/l; LDH: 1.055 U/L; PCR: 5.34. Resto de
parametros normales.

La radiografia de torax no presentaba alteraciones.

Se solicitaron mUltiples pruebas complementarias para €l
estudio de fiebre sin foco, sindrome constitucional y as-
citis (analiticas repetidas, marcadores tumorales, B2mi-
croglobulina, inmunologia basica, proteinograma, mielo-
grama y extension de sangre periférica, orina de 24h,
estudio de liquido ascitico, serologias, mdiltiples cultivos
y varias pruebas de imagen) de las cuales sélo mencio-
naremos el resultado de las mas relevantes:

En la bioguimica del liquido ascitico destacaban he-
maties de 8.375/ul, 500/ul leucocitos (756% linfocitos),
proteinas 24.3 g/l, cociente albdmina liquido ascitico/
plasma 4.7 g/l y ADA de 100 U/I. Ante estos datos se
sospecho el diagnostico de tuberculosis (TBCO), inician-
do tratamiento especifico. Los cultivos de micobacte-
rias en sangre, orina, liquido ascitico y PCR en liquido
ascitico fueron negativos; esto junto a la falta de res-
puesta clinica hizo que se suspendiera el tratamiento
antituberculostatico.

La ascitis fue aumentando, necesitando la realizacion de
varias paracentesis, y la anemizacion fue progresando,
requiriendo la paciente trasfusion de hematies.

Se realizd TAC abdominal que mostrd engrosamiento cecal
sugestivo de TBC con Utero engrosado, hipodenso y promi-
nente actividad endometrial, sin adenopatias significativas.

El edema palpebral derecho progresé a parpado izquier-
do, el TAC de ¢rbita se informd como absceso infraor-
bitario derecho sin extension intraorbitaria ni sinusal.
Por parte del servicio de oftalmologia se practicd antros-
tomia maxilar derecha, reseccion de pdlipo antrocoanal
derecho y etmoidectomia anterior y posterior para des-
compresion orbitaria, con salida de liquido serohematico
que se envid a microbiologia vy biopsia de mucosas de
senos maxilares y comete medio izquierdo.

Posteriormente aparecieron lesiones cutéaneas tipo pa-
pulas eritematosas pruriginosas no confluentes de apro-
ximadamente 1.5 cm de diametro en ambas mamas y
abdomen de las que se tomaron biopsias para cultivo y
remision a anatomia patologica (AP).

Ala espera de resultados de APy ante la mala evolucion,
sin diagndstico preciso, se decidio realizar laparoscopia
diagndstica donde se detectd necrosis uterina, necesi-
tando finalmente histerectomia complicandose con he-
morragia masiva, que requirié taponamiento e ingreso en
UCI por shock hipovolémico.

Durante su estancia en UCI la paciente desarrollo rapi-
damente un sindrome de distress respiratorio agudo e
insuficiencia renal, que provoco su fallecimiento.

Discusion

El proceso diagndstico se inicia con la creacion del
‘guion del paciente”.

A partir de la historia, utilizando siete +- tres elementos,
éste se construye incluyendo datos de epidemiologia,
cronologia, sindrome y patogenia.

Guién de paciente

Epidemiologia

Se trata de una mujer de 26 afos, natural de Ecuador,
inmunocompetente con un parto hace 18 meses; No
ha realizado viajes en los Ultimos 18 meses ni ha te-
nido contacto con animales o toxicos. Vacunada con
BCG.

Sindrome y cronologia

Cuadro constitucional de 2-3 meses de evolucion acom-
panado de histerosalpingitis subaguda, con ascitis linfo-
citaria, ADA elevado, sindrome inflamatorio orbitario de
probable origen sinusal y lesiones cutéaneas nodulares;
bicitopenia (anemia y leucopenia), colestasis vy citolisis.

Signo guia

Escogemos el gradiente seroascitico de albumina
(GASLA), que con un valor de 1.1 g/dl (11 g/l) como
punto de corte ha demostrado superioridad al concepto
de exudado-trasudado en el diagndstico diferencial de
la ascitis’.

Calculamos el gradiente en nuestra paciente: 21.4 -17.2
= 4.2 g/I, menor de 11 lo que indica ascitis no relaciona-
da con hipertension portal.

El liquido ascitico presenta pleocitosis de predominio lin-
focitario (92%),

ADA elevado (100.5) y LDH elevada, con Gram, cultivo
general, baciloscopia y PCR para micobacterias nega-
tivos, asi como citologia negativa para malignidad. Pre-
senta CA 125 sérico elevado (229), proteinuria no nefro-
tica y Mantoux y Booster negativos.

La carcinomatosis peritoneal vy la tuberculosis son las
dos entidades principales en las que el GASLA es <11,
comprendiendo respectivamente el 10 vy el 2% de las
causas de ascitis en nuestro medio (Tabla 1),
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Tabla I: Clasificacion etiolégica de la ascitis en funcion del gradiente seroascitico de la albumina (GASLA)

|
>1,1g/dl <1,1g/dl

Cirrosis hepatica (80%)
Trombosis portal

Sindrome de Budd-Chiari
Enfermedad venooclusiva
Tumores hepaticos primarios
Metastasis hepaticas masivas
Hepatitis alcohdlica
Insuficiencia hepatica aguda grave
Higado graso del embarazo
Ascitis cardiaca (5%)
Mixedema

Carcinomatosis peritoneal (10%)

Tuberculosis (10%)

Infeccion por bacterias, hongos y parasitos

Sindrome de Meigs

Mesotelioma peritoneal

Hipoalbuminemia severa (sindrome nefrotico, enteropatia pierde proteinas, malnutricién)
Peritonitis granulomatosa: Crohn, sarcoidosis

Serositis en las conectivopatias

Ascitis quilosa (obstruccion linfatica por traumatismo, linfoma, TBC, filaria, anormalidades congénitas)
Ascitis pancreatica

Ascitis biliar (postquirdrgica o traumatica)

Didlisis peritoneal

Ascitis mixtas

Diagnéstico diferencial
La tabla Il muestra algunas de las entidades a tener
en cuenta en el diagnostico diferencial y su respectiva

patogenia, epidemiologia, cronologia, clinica y pruebas
diagnosticas.

Tabla II: Ayuda al diagndstico diferencial de algunas de las causas de ascitis sin hipertension portal

Mecanismo Clinica

Diagnéstico

Epidemiologia Cronologia Métodos diagnésticos

Carcinomatosis | Neoplasia genital, ovario, Universal Subagudo S. constitucional P. Imagen
gastrointestinal Dolor abdominal Citologia
Biopsia
CA 125
Laparoscopia
Tuberculosis Hematogeno Inmuno-depresion | Subagudo Larvada Baciloscopia
Contigliidad Zonas endémicas Infertilidad femenina | Cultivo
Linfatica Contacto Sdr constitucional PCR en LA
Directa Dolor abdominal ADA
Reactivacion CA 125
Histologia
Serositis Autoinmunidad Universal Subagudo Artralgias Autoinmunidad
Fotosensibilidad Criterios
Dolor abdominal
Linfoma Linfoproliferacién Universal Subagudo Adenopatias P. Imagen
neoplasica crénico Organomegalias Citologia
Sintomas B Biopsia
Alteraciones Inmuno-histoguimica
hematologicas
Peritonitis Alt. Perm.capilar Cirrosis Aguda Fiebre Ascitis neutrofilica
bacterianas Contigtiidad Didlisis peritoneal Dolor abdominal Aislamiento germen
Directa
Peritonitis Hematdgena Inmuno-depresion | Aguda Formas diseminadas | Aislamiento germen
micéticas Directa Didlisis peritoneal
Zonas endémicas

A. Ascitis tuberculosa

1. Adenosin deaminasa en liquido ascitico

Un valor de corte de ADA >39 Ul/I tiene sensibilidad del
100 % vy especificidad del 97,2% con un positive like-
hood Ratio de 26,8 (r = 0,99) para el diagndstico de pe-
ritonitis tuberculosa®.

En nuestro medio el 2% de las ascitis sin hipertension
portal son tuberculosas. Desglosaremos el papel que
juegan para su diagnoéstico las diferentes determinacio-
nes analfticas, asi como la respuesta al tratamiento.

Medicina Balear 2013; 28 (3): 41-47 43



Monserrat Garcia Vera et al.

Suponiendo una probabilidad pretest seglin los datos de
Hospital Ramon y Cajal del 2001 del 2%, la probabilidad
post test es 36% (IC 95: 28-43).

2. El antigeno carcinoembriogénico (CA 125) se secre-
ta por el epitelio peritoneal ante cualguier inflamacion o
distress mecanico, teniendo poco valor como marcador
diagnostico tumoral®, pudiéndose elevar en la adeno-
miosis, endometriosis, sindrome de Meigs, embarazo,
neoplasias tubéricas, cervicales, y en entidades no gi-
necolégicas como la TBC, cirrosis hepatica, insuficiencia
cardiaca y neoplasias de colon o pulmon.

En peritonitis tuberculosa la media esta en 316 = 61 U/,
llegando a estar por encima de 1100 U/I. Se considera
marcador de utilidad en seguimiento por estrecha rela-
cién con evolucion v respuesta a tratamiento.

3. Una tincion de Zielh-Neelsen negativa en el liquido as-
citico no nos permite descartar la entidad por baja sensi-
bilidad (O al 6%).

4. Tampoco un cultivo del LA en medio de Lowenstein ne-
gativo, que suele ser positivo en el 20-80% de los casos.

5. La reaccion de polimerasa en cadena (PCR) para de-
tectar micobacterias en LA tiene una especificidad del
100% pero su sensibilidad se reduce al 50%°.

6. El Mantoux y Booster negativos a pesar de vacunacion
con BCG apunta la posibilidad de que exista inmunode-
presion celular.

7. Gammainterferon posee sensibilidad vy especificidad
cercanas al 100% para un valor mayor de 3,2 Ul/ml. Para
este caso no se nos fue reportado.

8. La respuesta terapéutica también puede ayudar a apo-
yar el diagnostico. En mas del 90% de los casos existe
mejoria de la ascitis en semanas desde el inicio del tra-
tamiento. En este caso el tratamiento se suspendié a las
2 semanas de iniciado, tiempo insuficiente para valorar la
respuesta clinica.

Tras esta discusion concluimos gue el analisis del liquido
ascitico es compatible con peritonitis tuberculosa, pero
;,Como se articulan los demas signos?, ¢ La afectacion
genital, orbitaria y las lesiones cutaneas”? Proponemos el
siguiente “Guion de Enfermedad”:

A1. Tuberculosis genitourinaria

Representa el 5-10% de las tuberculosis extrapulmonares.
El M. tuberculosis llega al aparato genital por diseminacion
hematégena o linfatica y se extiende a cavidad peritoneal,
asl como una tuberculosis peritoneal se podria extender
por contiglidad al aparato genital. Muy raramente la lle-
gada al aparato genital femenino se produce por contacto
sexual a través de una epididimitis tuberculosa®.

Se produce una clinica de dolor hipogastrico discreto y
cronico, trastornos menstruales y sintomas generales o
sudoracion nocturna y ascitis, pudiéndose diagnosticar
tras afios al producir adherencias e infertilidad’.

El Gold Standard diagndéstico es el aislamiento de M. tuber-
culosis en cultivo de tracto genital, que obliga frecuente-
mente a procedimientos invasivos de laparoscopia o lapa-
rotomia para la toma de muestras de trompas. Sin recurrir a
éstos la muestra mas rentable es el endometrio menstrual.

Otro método diagnostico es la demostracion de granu-
lomas en la anatomia patoldgica, o la necrosis caseosa,
rara y tardia.

La PCR en muestras del tracto genital tiene sensibilidad
del 75-80%, v el CA 125 sérico esta elevado.

La afectacion genitourinaria de nuestra paciente consiste
en exudado vaginal con metrorragia de curso subagudo,
con Utero engrosado hipodenso con cavidad endometrial
prominente y captacion de ambas trompas. La anatomia
patoldgica de las muestras de cérvix es de inflamacion,
y respecto a las del endometrio destacar principalmente
que no se remite mucosa endometrial y 1o que se analiza
se informa como tejido de granulacion, infiltrado inflamato-
rio linfoplasmocitario y neutrofilico con detritus nucleares.

Concluimos que el cuadro es compatible con TBC pélvi-
ca por la procedencia geografica de la paciente, por pre-
sentar un sindrome constitucional con histerosalpingitis
subaguda con CA 125 sérico elevado vy ascitis con ADA
elevada y porque la negatividad de baciloscopias, PCR
de micobacterias en LA y cultivos no la excluyen.

Ademas 7 dias de tratamiento tuberculostéatico pueden
no haber sido suficientes para valorar una falta de res-
puesta. Mencionar que la paciente estuvo practicamente
afebril desde el inicio.

A2. Afectacion ocular

La TBC ocular puede afectar tanto al globo ocular como
a la drbita. La puerta de entrada puede ser el propio ojo
pero la forma mas frecuente es la secundaria por via he-
matogena hasta periostio orbitario o tejidos blandos por
diseminacion directa desde los senos paranasales.

Criterios diagnosticos®:
« Criterios de certeza:
- Aislamiento de M. tuberculosis en cualquier mues-
tra del ojo.
« Criterios de probabilidad
(lo constituyen la reunion de todos):
- TBC demostrada por cultivo en cualguier muestra
extraocular,
- Lesiones oculares no atribuibles a otras causas.
- Respuesta al tratamiento tuberculostatico.
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e Criterios de posibilidad
(cuando se cumplan todos los siguientes):

- TBC demostrada por cultivo en cualquier muestra
extraocular.

- Lesiones oculares no atribuibles a otras causas

- Lesiones oculares histéricamente atribuidas a la
TBC, que por la naturaleza de la lesion o por im-
posibilidad de seguimiento no pueda demostrarse
su evolucion relacionada con el tratamiento.

En un estudio realizado en Espana en 1997 en 100 pa-
clentes con TBC pulmonar se realizd estudio ocular: 18%
presentaban TBC ocular, mas de la mitad sin sintoma-
tologia. Los autores proponen la realizacion rutinaria de
exploracion oftalmoldgica en los pacientes con TBC pro-
bada o sospechada®.

Nuestra paciente presenta un discreto edema palpebral
derecho con celulitis preseptal, inicialmente unilateral
a partir de un absceso infracrbitario, que evoluciona a
afectacion bilateral con sindrome  inflamatorio orbitario
(engrosamiento fusiforme de los musculos e infiltracion e
la grasa retro-ocular izquierdos)

Concluimos que dichas lesiones podrian corresponder a
una TBC orbitaria que, por via hematdgena, alcanzé y es-
tuvo latente en los senos paranasales y al reactivarse, por
contiglidad, pasé a una érbita y posteriormente a la otra.

A3. Afectacion cutanea
En una serie de 1400 pacientes con tuberculosis visceral
se observd afectacion cutanea en 28,32% de casos'.

Criterios diagnosticos:

« Absolutos
- Cultivo positivo para M. tuberculosis
- PCR positiva para M. tuberculosis

« Relativos
- Historia clinica y exploracion compatibles
- TBC confirmada en otra localizacion
- Histologia compatible
- Mantoux positivo
- BAAR presente en la lesion
- Respuesta al tratamiento especifico

Existe una forma de presentacion consistente en una re-
accion de hipersensibilidad cutanea a los antigenos del
Mycobacterium Tuberculosis activos o latentes en focos
pulmonares o extrapulmonares. Se trata de tuberculides
y se ha visto presencia de ADN de M. tuberculosis pero
el germen no se ha podido aislar. Incluyen el eritema in-
durado de Bazin, el liqguen escrofulosorum y los tuberculi-
des papulonecraticos.

Nuestra paciente presenta lesiones sugestivas de pani-
culitis en abdomen, raiz de miembros inferiores y areolas
mamarias. Con biopsia cutanea negativa tanto en culti-
vo general como en baciloscopia, tinciéon calcofllior para

hongos y cultivo de virus. El resultado provisional que se
nos facilité fue de una gran infiltracion con abundante ne-
crosis en el contexto de dermatitis interfase con patron
vacuolar.

En nuestro caso podriamos considerar que las lesiones
cutaneas corresponden a tubercllides por sus caracte-
risticas clinicas y localizacion, el cultivo y la baciloscopia
negativos son caracteristicos de estas lesiones vy la his-
tologia de los tuberculides es variable.

Asumiendo que el resto del cuadro fuera una TBC, cum-
plirfla criterios relativos sin poder descartar que las lesio-
nes respondan a una causa sobreanadida, como hiper-
sensibilidad a alguno de los farmacos utilizados.

Como conclusiones generales, tras nuestro razonamien-
to diagnosticariamos a la paciente de TBC de foco geni-
tal extendida a peritoneo, con foco sinuorbitario conco-
mitante y con tubercllides asociados. Se tratarla de una
TBC extrapulmonar diseminada a partir de una primoin-
feccion latente, sin poder descartar inmunodepresion
subyacente.

Para finalizar, calbe nombrar las micosis sistémicas como
coccidioidomicosis'!, paracoccidioidomicosis e histo-
plasmosis, endémicas en ciertas zonas de las Américas
y transmitidas por inhalacion, dando un cuadro de dise-
minacion muy variable.

Nos guedamos con el diagndstico de TBC por la extre-
mada rareza de la afectacion peritoneal de las micosis
diseminadas, porque Ecuador no es zona endémica de
coccidio y paracoccidioidomicosis, aunque si de histo-
plasmosis, porgue No se observan hongos en las mues-
tras y porgue la elevacion de ADA en LA apoya el origen
tuberculoso.

Histopatologia

Se remitieron al servicio de APA, en primer lugar, muestras
de cérvix y endometrio que mostraron lesion necrdtica e
inflamatoria no especifica. Posteriormente, muestras de
fosa nasal, orbita vy piel; las dos primeras con lesion con
un fondo necrdtico coagulativo, con ulceracion mucosa e
infiltrado linfocitario constituido por células irregulares pe-
quefias atipicas con blastos escasos, que provocan se-
paracion de las glandulas mucosas (Fig. 1) e invaden con
un patron angiocéntrico v angiodestructivo (Fig. 2). En la
piel, infiltrado inflamatorio similar con necrosis, disposicion
perivascular e invasion anexial sin afectacion epidérmica.
El estudio inmunohistoquimico mostrd un fenotipo con es-
casas celulas de fenotipo B (CD20) y las células neoplési-
cas con expresion citoplasmatica de CD3 (Fig. 3), negati-
vas para CD3 de superficie y expresion aberrante de otros
antigenos T. CD2, CD43 positivos y CD5, CD7,CD4,CD8
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negativos. CD56 practicamente negativo (Fig. 3B); granu-
los citotoxicos granzima y perforina B positivos en los ci-
toplasmas, intensa positividad intranuclear con hibridacion
de los genes mRNA (EBER) del VEB (Fig. 4).

A pesar de la morfologia de células pequerias el indice
de proliferacion ki-67 nuclear es moderado alto. Todo ello
es diagndstico de Linfoma de células T/NK extranodal de
tipo nasal multicéntrico.

Posteriormente se realizd histerectomia con Utero masi-
vamente necrosado necrético e infiltrativo (Fig. 5), con
histologia de neoplasia de similares caracteristicas cito-
morfolégicas con incremento de las células de tamafio
grande (Fig. 6), con mas atipia, mismo fenotipo e idéntica
expresion de VEB (EBER) positivo. Se asocia a abundan-
tes macréfagos con fagocitosis de células hematoldgi-
cas predominantemente hematies (hemofagocitosis 2°
reactiva, Fig. 7). £l estudio de extension mostré médula
Osea libre de tumor.

Ellinfora T/NK extranodal es raro. Definido en la literatura
antigua como granuloma letal de la linea media, reticulo-
sis polimorfa o linfoma angiocéntrico' 1814, es mas pre-
valente en asiaticos y sudamericanos, éstos Ultimos por
emigraciones procedentes de Asia’®. Aparece en adultos
(media 53 arios), y es més frecuente en hombres. Se
clasifica segun localizacion en dos grandes grupos: el
mas frecuente y prototipico es la cavidad nasal y otras
regiones del tracto aerodigestivo superior. El segundo es
extranasal con afectacion de piel, tracto gastrointestinal,
testiculos, tejidos blandos, pulmdn y ojos, localizaciones
ricas en expresion de CD56/N-CAM que favorece la
ocupacion por estos linfomas CD56+'¢ 78, La afecta-
cion primaria de ganglios linfaticos es excepcional.

La presentacion clinica depende de la localizacion: le-
siones necrosantes ulceradas 0 masas obstructivas. La
nasal cursa con estadios localizados (=70% | o Il) y afec-

. . A . .
Fig. 1: Necrosis, infiltrado linfocitario
atipico perivascular (HE 40x)

Fig. 6: Infitrado neoplésico en Utero
con incremento de las células grandes

Fig. 5: Utero infilrado con necrosis masiva.

tacion de médula dsea menor del 10%; cuando se dise-
mina lo hace a las localizaciones de la variante extranasal.
Los extranasales cursan con estadios avanzados (=80%
o V). Son tumores agresivos con mal prondstico por
diseminacion sistémica y resistencia a quimioterapia.

Morfolbgicamente suelen tener ulceracion y necrosis ti-
sular, crecimiento angiocéntrico y angioinvasivo. Las cé-
lulas neoplasicas tienen apariencia variable con células
pequenas, medias, grandes 0 mezcladas en proporcio-
nes variables. Se acompafian de cuerpos apoptéticos
y células.inflamatorias. Cuando predominan las células
pequenas puede ser dificil de distinguir de infiltrados lin-
foides reactivos, siendo muy importante la IHQ (CD56,
TIA-1) y EBER (HIS) para su correcta tipificacion.

La mayoria de casos son de origen NK, siendo mino-
ria los de origen T citotéxico. Suelen expresar CD3e+,
CD3s- y CD56+, son positivos para granulos citotoxi-
cos vy EBER (VEB) positivos. Estos dos Ultimos rasgos
fenotipicos Nno son obligatorios para el diagndstico en
los casos nasales tipicos CD56 positivos. Los subtipos
CD56- deben mostrar CD3e+, CD3s—/+, ser positivos
obligatoriamente para gréanulos citotoxicos y ser EBER+
con gen TCR normalmente “germline”'®.

El diagndstico de linfoma NK/T extranodal extranasal
debe ser complementado con tincion negativa para CD5
como soporte adicional. Son esenciales las tinciones po-
sitivas para granulos citotoxicos y VEB, ya que expresion
de CD56 lo pueden tener el linfoma T periférico, linfoma T
asociado a enteropatia tipo Iy linfoma cutaneo T primario
gamma-delta. Si bien el CD56 es un marcador muy im-
portante en el diagndstico se observa también en LMA,
Mieloma, Carcinoma neuroendocrino de células peque-
fias, rabdomiosarcomas vy otros tumores solidos®.

El EBV parece tener un papel importante en la etiologia y
génesis de los linfomas de células NK/T, factores raciales

ST g e VA "("‘
Fig. 4: \iirus de Epstein-Barr (EBER)
positivo

Fig. 3: CD3 citoplasmatico (100x) 3B
CD56 negativo

e ]

Fig. 7: Hemofagocitosis reactiva.
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aparte. Los casos nasales 1o expresan entre el 90% al
100%, independiente del origen étnico. Los extranasales
tienen una fuerte asociacion con EBV en asiaticos, pero
algunos pacientes blancos son EBV-?'. En trasplanta-
dos renales existe similar asociacion con EBV, sugiriendo
que la IS iatrogénica favorece el desarrollo de estos linfo-
mas?? 2%, Se han descrito casos aislados de transmision
trasplacentaria de linfomas NK/T extranasales® y casos
familiares de linfoma NK/T nasal posiblemente relaciona-
dos con pesticidas?®.

En cuanto al tratamiento y prondstico, los tumores del
area nasal con estadios localizados se pueden tratar con
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