CASO CLINICO

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2021; 81: 52-55

Linfoma no Hodgkin primario extranodal de musculatura
masticatoria. A propdsito de un caso

Primary extranodal non-Hodgkin lymphoma of the masticatory muscles.
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Introduccion

El linfoma es una neoplasia maligna del
sistema linfatico, que se caracteriza por una
proliferacion de las células linfoides o de sus
precursores?. Corresponde al 3% del total de
los tumores malignos, posiciondndose como
la tercera neoplasia maligna mds comun. Los
linfomas presentan diferentes comportamien-
tosy grados de agresividad, en funcién del tipo
histolégico. Se pueden dividir en dos grandes
grupos: linfoma de Hodgkin (LH) y linfoma
no Hodgkin (LNH), siendo mads frecuente
este ultimo, con un 80% a 90% del total de

los linfomas?.
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Resumen

Entre el 25% a 40% de los linfomas no Hodgkin (LNH) surgen en ubicaciones extra-
nodales. La afectacion de los tejidos blandos por el LNH es infrecuente y el linfoma de
origen primario del musculo esquelético es atin mds inusual. Los musculos mayormente
afectados son los de las extremidades, pelvis, region gliitea y con menor frecuencia los
musculos de cabeza y cuello. En este articulo se presenta nuestra experiencia sobre un
caso de linfoma no Hodgkin primario extranodal del musculo masetero, que fue tra-
tado con quimioterapia combinada tipo R-CHOP con buena respuesta. Se revisan en
la literatura las caracteristicas clinicas de esta patologia, los criterios diagndsticos y el
tratamiento en este tipo de linfoma.
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Abstract

Around 20% to 45% of non-Hodgkin lymphomas (NHL) develop in extranodal locations.
Soft tissue involvement is rare and skeletal muscle affection is a far more unusual NHL pre-
sentation. In this singular scenario, upper and lower extremity muscles are mostly affected,
especially those from the pelvic and gluteal area and less frequent of the musculature from
the head and neck region. Therefore, we here in report a case of an extranodal NHL of the
masseter muscle. Treatment regime was based on R-CHOP combined chemotherapy resul-
ting in a favorable outcome. Diagnostic criteria and clinical characteristics, and treatment
of this type of lymphoma are reviewed in this article.

Keywords: non-Hodking lymphoma, extranodal, masticatory space.

Nos centraremos en los linfomas a nivel
de cabeza y cuello, los cuales corresponden
al 2,2% del total de las neoplasias malignas
de esta zona, siendo sélo superada por los
tumores epiteliales’. Como dijimos, el LNH
es el mds frecuente, y a nivel maxilofacial no
es la excepcidn, siendo mas comun la estirpe
de células B3, como es nuestro caso clinico. El
origen del LH es generalmente en los ganglios
linfaticos, principalmente los que se ubican a
nivel cervical y mediastinico; y sélo entre un
1% a 4% se presentan en dreas extranodales.
Esto es muy diferente a lo que ocurre en el
LNH que se presenta a nivel extranodal entre
25% a 40% de los casos?*. Dentro de las zonas
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extranodales, y a nivel de cabeza/cuello, se
afectan los senos paranasales, cavidad oral,
mandibula, gldndula salival, y menos comunes
son el espacio parafaringeo o masticatorio®.
La afectacién extranodal del LNH en el
musculo esquelético es poco frecuente, no
obstante, los musculos mds afectados son los
musculos gltteos y pélvicos, como resultado
de diseminacién hematégena o linfatica, o por
extension por contigiiidad de los ganglios linfa-
ticos o huesos involucrados. En la literatura se
describe la afectacion a nivel muscular secun-
daria, ocurre sélo en el 1,4% de los casos, con
un 0,3% en la enfermedad de Hodgkin y 1,1%
en LNH. El linfoma muscular primario es ain
menos comun, Travis y cols. informaron ocho
casos de linfoma primario muscular de 7.000
linfomas en un periodo de 10 afios (0,11%)°.
En los paises occidentales, se ha observado
en los ultimos afios un aumento en la tasa de
incidencia anual de LNH a expensas de territo-
rios extranodales. Esto se debe probablemente
ala inmunodeficiencia, enfermedades autoin-
munes, infecciones, exposicién a pesticidas/
solventes quimicos y a la susceptibilidad gené-
tica®. A continuacion, se describe el caso de un
paciente con un linfoma no Hodgkin primario
extranodal del musculo masetero. Se revisan
en la literatura las caracteristicas clinicas de
esta patologia, los criterios diagnésticos y el
tratamiento en este tipo de linfoma.

Caso Clinico

Presentamos el caso de una mujer de 63
afios, sin antecedentes patoldgicos de interés,
que acudié por aumento de volumen en mejilla
izquierda, de 4 meses de evolucion, que se aso-
ciaba a otalgia refleja y dolor durante la masti-
cacién. En la exploracién fisica se observé una
masa de partes blandas de aproximadamente 5
cm, que deformaba la hemicara izquierda, dura
y fijaa mandibula. No se observé compromiso
de pares craneales, no se palp6 adenopatias
cervicales ni se asocié sintomas sistémicos.
Se realizé resonancia magnética craneal que
informé una lesion en el espacio masticatorio
que afectaba al musculo masetero y pterigoideo
medial; y que se extiende a la rama mandi-
bular izquierda sin destruccién de la cortical
6sea (Figura 1). Se realiz6 biopsia guiada por

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2021; 81: 52-55

CASO CLINICO

tomografia computada (TC) con aguja gruesa
de lesién maseterina izquierda, por via externa,
sin incidentes.

El estudio histolégico de la muestra infor-
mo de una proliferacion neopldsica constituida
por linfocitos de tamano intermedio-grande,
con estudio inmunohistoquimico positivo
para CD20, CD79ay CD30, y focal para BCL-
6. Negatividad para CD3, CD5, BCL-2, CD10,
MUM-1, CD23, ciclina-D1, ALK y queratina
AFE1/AE3 (Figura 2).

No se detecta hibridacién in situ del mRNA
del virus Epstein-Barr. Los hallazgos morfo-
légicos y el perfil inmunohistoquimico son
concordantes con el diagnéstico de linfoma B
de alto grado, CD30 positivo. El caso clinico
es valorado por equipo de hematologia donde
se realizé estudio hematolégico y bioquimico,
donde s6lo destac6 un leve aumento de la
proteina beta-2-microglobulina. El estudio
de PET-TC descart6 afectacion en otra parte
del cuerpo. Se indica iniciar quimioterapia
combinada de rituximab, ciclofosfamida,
hidroxidaunorubicina, sulfato de vincristina
(oncovin) y prednisona. (R-CHOP), con bue-
na respuesta, logrando su remisién completa.
En seguimiento hace mds de un afio libre de

Figura 1. Resonancia magnética (RM) craneal: lesién en el espacio
masticatorio que afecta al musculo masetero y pterigoideo medio; y que
se extiende rama mandibular izquierda sin destruccion de cortical ésea.
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Figura 2. A la izquierda se observa infiltracién de musculo esquelético
por una proliferacién neoplasica de linfocitos de tamafio grande. A la
derecha se muestra tincion positiva difusa para CD20.
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enfermedad y con una funcionalidad de mus-
culatura masticatoria y dsea correcta.

Discusion

El LNH puede presentarse en territorios
extranodales entre un 25% a 40% de los casos
totales de linfomas. La ubicacién a nivel de
cabeza y cuello es la segunda zona del cuerpo
mds frecuente a nivel LNH extranodal con
11%-33%". Los sitios mds comunes extranoda-
les de aparicién son: anillo de Waldeyer, suelo
de la boca, glandulas salivales, mucosa bucal,
senos paranasales y hueso’.

En una revision sistemdtica de la litera-
tura realizada por Silva y cols. se describié
las principales manifestaciones orales del
linfoma, destacando el dolor, la inflamacion
y la sensaci6én de parestesia a nivel facial. En
cuanto al género, se encontré un pequefio
porcentaje mas de hombres afectados que
mujeres. El rango de edad del diagnéstico de
LNH fue amplio, encontrindose desde los
2-96 anos, sin embargo, fue mds frecuente en
mayores de 50 anos'. Con respecto a la ubi-
cacién a nivel muscular, un estudio realizado
por de Samuel y cols. realizé una revision de
mas 6.000 pacientes con linfoma durante 15
afios. Los autores seleccionaron los casos con
infiltracién muscular y, posteriormente, se
excluyeron los que presentaban compromiso

muscular por extensién de una adenopatia
adyacente o de los otros tejidos blandos. Sélo
ocho pacientes se identificaron como LNH
primario del musculo, siendo principalmente
de pelvis y extremidades inferiores®.

El espacio masticador fue descrito por
primera vez en detalle por Coller e Yglesias, y
la patologia que afectaba principalmente a este
territorio eran las infecciones’. Adyacente y
anterior al espacio masticador, se encuentra el
espacio bucal; el espacio parotideo en la parte
posterior y el espacio parafaringeo hacia me-
dial. Los tumores que se originan en el espacio
masticador son raros, mientras que las metds-
tasis o la afectacién por tumores adyacentes
son mds comunes'’. En una revisién realizada
por Liapi y cols. se encontraron sélo 6 casos de
LNH primario muscular a nivel de la cabeza/
cuello, cinco de estos casos involucraron los
musculos de la masticacion®.

Con respecto a los factores de riesgo se ha
observado que los pacientes VIH positivos
tienen 60% mads posibilidades de desarrollar un
LNH que la poblacién general y la afectacién
primaria de linfoma a nivel muscular puede
verse en 8,8%°®. En nuestro caso la paciente
no presentaba factores de riesgo. Dentro de
los criterios diagnésticos que consideraron
Lee y cols. para definir los casos como LNH
primario de musculo fueron: la confirmacién
histolégica de este subtipo, la ausencia de com-
promiso sistémico (estudio con radiografia
de térax, TC de térax, abdomen y pelvis) y
dentro de los hallazgos radioldgicos se debia
observar un compromiso muscular previo a
las anormalidades 6seas o que los excedia en
gran medida. Estos criterios se cumplen en
nuestro paciente''.

Por otro lado, los hallazgos radioldgicos
en la resonancia magnética del LNH que se
asocian a la afectacién del musculo esquelético
se han descrito como hiperintenso o isointenso
en relacion con el tejido muscular normal en
la secuencia T1 e hiperintensa en la secuencia
T2%!!. Las pruebas de imagen son un pilar
importante en el diagnéstico, sin embargo,
es fundamental realizar una biopsia que nos
permitird confirmar el diagndstico y clasificar
el tipo de LNH, con el fin de aplicar el trata-
miento mds adecuado segun el subtipo'. En
nuestro caso, la enfermedad estaba limitada a
los musculos del espacio masticatorio. Tampo-
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co se encontraba afecto el espacio parotideo.
No hubo lesiones cutdneas asociadas ni ex-
tension a la cavidad oral o tracto nasosinusal,
tampoco compromiso de los pares craneales.
No presentaba sintomas B tipicos como fiebre,
pérdida de peso ni sudoracién nocturna.
Seguin algunos reportes de casos clinicos
analizados, se ha observado que el tratamiento
se basa en quimioterapia combinada, radiotera-
pia mas quimioterapia o con sélo radioterapia
con relativa buena respuesta®®*. Sin embargo,
no existe un tratamiento especifico para el LNH
primario extranodal muscular, aunque se trata
con terapias similares a los linfomas de origen
nodal, que dependen de la histologia, el estadio
clinico y las caracteristicas del paciente.

Conclusion

El linfoma no Hodgkin primario extrano-
dal de los musculos de cabeza/cuello, es una
entidad inusual'®. En pacientes que presenten
aumento de volumen a nivel muscular uni-
lateral o bilateral de cabeza/cuello, se debe
sospechar linfoma dentro de los diagnésticos
diferenciales. Las técnicas especiales que se
realizan a la biopsia, como son los marca-
dores inmunohistoquimicos, junto con las
pruebas de imagen, nos permiten asegurar
un diagnéstico adecuado. Por lo tanto, el alto
grado de sospecha junto a la colaboracién del
otorrinolaringdlogo, radiélogo y patélogo es
esencial para un adecuado diagnéstico y ma-
nejo 6ptimo de estos pacientes.
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