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Linfoma anaplasico de columna cervical.
Doble reto diagnostico para el otorrinolaringologo

Cervical spine anaplastic lymphoma.
Double diagnostic challenge for the otorhinolaryngologist

Julio Rama L', Elena Rizzo R', César Garcia G', Meritxell Tomas F', Rafael Ramos A2.

RESUMEN

Las metastasis de la columna vertebral cervical no se ven cominmente en el drea
otorrinolaringoldgica, y por lo tanto corren el riesgo de pasar por alto durante la eva-
luacion del paciente. Presentamos un caso inusual evaluado debido a las metdstasis
de la columna cervical de un tumor primario desconocido. Después de extensos pro-
cedimientos de estudio que no eran diagndsticos, se obtuvo una biopsia mediante un
abordaje cervical extendido. El paciente fue diagnosticado con un linfoma anapldsico,
una enfermedad muy rara en la region de cabeza y cuello. Discutimos los hallazgos
histoldgicos y la presentacion clinica de esta condicion.
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ABSTRACT

Cervical spine metastases are not commonly seen in the otolaryngology clinic and
therefore run the risk of being overlooked during patient evaluation. We report an unusual
case evaluated due to cervical spine metastases from an unknown primary tumor. After
extensive workup procedures that were non-diagnostic, a biopsy was obtained through
an extended cervical approach. The patient was diagnosed with an anaplastic lymphoma,
a very rare disease in the head and neck region. We discuss the histologic findings and
clinical presentation of this condition.
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INTRODUCCION

Los tumores que con mas frecuencia producen
metdstasis 6seas son los canceres de mama,
préstata y pulmén. La columna vertebral es un sitio
metastatico frecuente de estos tumores'. El setenta
por ciento de las metastasis vertebrales afectan
a la columna dorsal, mientras que la columna
lumbar estd involucrada en alrededor del veinte por
ciento de los casos y tan solo en el 10% de los
casos se afecta la columna cervical'. Los linfomas
anapldasicos, descritos por Steiny col, son un grupo
distinto de linfomas que se caracterizan por sus
células tumorales mal diferenciadas y la expresion
de la membrana del antigeno CD302.

CASO CLiNICO

Paciente var6n de setenta afios de edad remitido
a nuestro hospital para la evaluacién de miltiples
metastasis de un tumor primario desconocido. Se
present6 con una historia de 10 dias de fiebre, asi
como dolor y debilidad en extremidad superior
derecha durante las Gltimas 48 horas. Las pruebas

Figura 1. Resonancia magnética
de columna cervical: Lesiones
hiperintensas en STIR en C5-C6
que tras la administracion de
contraste tienen una absorcion
intensa y homogénea, compatible
con infiltracion de médula 6sea por
metastasis. Asocia efecto masa en
tejido blando.

208

complementarias mostraron nddulos hepaticos, un
nodulo en la base pulmonar izquierda y una masa
en la columna cervical C5-C6 (Figura 1). Se realizo
PET-CT y se sugiri6 la presencia de metastasis
mdltiples de un origen primario desconocido
(Figura 2).

Sospechando un proceso linfomatoso, se rea-
liz6 una biopsia guiada por TC de los nddulos
hepaticos, ya que el nédulo pulmonar no era acce-
sible. También se realiz6 una aspiraciéon de médula
6sea y biopsia. El andlisis histopatoldgico no fue
concluyente para ninguna de las biopsias. Debido
a ello, se decidié realizar una biopsia abierta de la
masa en la columna cervical. La muestra se obtuvo
a través de un abordaje cervical posterior realizado
por el departamento de neurocirugia, sin embargo
el resultado de la biopsia fue negativo.

Debido a la falta de un diagndstico especifico
para poder iniciar el tratamiento, se realiz6 un
nuevo intento de obtener una biopsia. Nuestro
departamento fue consultado para evaluar la
posibilidad de una biopsia abierta a través de un
abordaje cervical. Después de revisar el caso,
consideramos que el abordaje era factible con
una cervicotomia. Se realiz6 un abordaje cervical

Study Date:01/04/2016
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Figura 2. PET-CT del cuerpo entero muestra multiples lesiones
6seas hipermetabdlicas diseminadas intensamente, en el
higado, el bazo y la glandula suprarrenal izquierda y ganglios
supra e infradiafragmaticos.

extendido de la columna cervical mediante una
incision de cervicotomia (cervicotomia de André).
Después de una adecuada diseccion y exposicion,
se lateralizd la laringe con el fin de inspeccionar y
palpar los masculos prevertebrales y la superficie
anterior de la columna cervical. Se palpa una
pequefia area irregular y la diseccion se contintia
a través de la fascia prevertebral y los muscu-
los. El tumor se identifico sobresaliendo de la
vértebra cervical C5-C6 y se procedi6 a toma de
una muestra (Figura 3). Las biopsias se enviaron
intraoperatoriamente, confirmando un proceso
linfomatoso.

En la histopatologia definitiva se observo la
proliferacion de dos grupos de células linfoides
pleomodrficas distintas integradas en un compo-
nente celular reactivo. El primer grupo tenia un
citoplasma eosinofilico y células multinucleadas.
Estos nucleos eran irregulares y dispuestos en
forma de herradura. El otro grupo tenia células
grandes, con una cantidad moderada de citoplas-
may un ndcleo vesicular con prominentes nucléo-
los blasticos. La tincion inmunohistoquimica fue
ampliamente positiva para CD30 en la membrana
celular y en la region de Golgi (Figura 4).

El resto de los marcadores, incluyendo CD3,
CD20, ALK1, CD15, CD45, CK y S-100 fueron
negativos. El fenotipo es positivo para CD2, CD7,
CD43 y perforina. Los antigenos CD5, CD4, CDS8,
antigeno de membrana epitelial (EMA), granzima
B y ARN codificados por virus de Epstein-Barr
(EBER) son negativos. Por tanto, fue diagnosticado
como un linfoma no Hodgkin anaplasico de células

Figura 3. Abordaje laterocervical derecho
donde se observa area biopsiada.
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Figura 4. La tincién inmunohistoquimica es ampliamente positiva para CD30 en la membrana celulary en la regién de Golgi.

T en estadio V. El paciente recibid tratamiento de
protocolo de quimioterapia pero tuvo una toleran-
cia pobre; desarrollé neutropenia severa y muri6 3
semanas después del diagnoéstico.

DISCUSION
Tipo histologico

La mayoria de los casos de linfoma no Hodgkin
extranodal se encuentran en las amigdalas, la
nasofaringe, la glandula tiroides y las glandulas
salivales. Se ha estimado que la prevalencia
general de la enfermedad extranodal oscila entre
el 10% vy el 35% de todos los casos de linfoma
no Hodgkin®4. Este grupo de linfomas descrito
originalmente por Stein y col?, se divide en
formas primarias sistémicas, cutdneas y de virus
de inmunodeficiencia humana (VIH). La forma
sistémica primaria se subdivide adicionalmente en
el linfoma quinasa-1 anaplasico (ALK-1) -positivo y
el ALK-1-negativo, basado en la expresion de esta
proteina, que estd asociada con la translocacion
t (2;5)%%. El linfoma de ALK-1 es un tumor muy
distinto basado en la expresion del antigeno Ki-1.
Este caso es un linfoma de células Ty esta formada
por acimulos de grandes células anaplésicas.
Debido a la translocacion en t (2;5), existe una
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fusion del extremo N-terminal de la nucleoplasmina
(NPM) con el extremo C-terminal de la linfoma
quinasa anaplasica (ALK). Esta fusion NPM/ALK
parece desencadenar una transformacion maligna
y parece ser muy especifica para el linaje de células
T de AL®. El antigeno Ki-1 originalmente descrito
se denomind posteriormente CD30, un receptor de
citocina transmembrana de la familia de receptores
del factor de necrosis tumoral®. Estos linfomas
son extremadamente raros, y su evaluacion y
tratamiento pueden ser desafiantes debido a
las dificultades planteadas en el momento del
diagnostico®. El AL puede afectar las estructuras
extranodales como los tejidos blandos, los huesos,
el higado y los pulmones®. Nuestro paciente se
presentd en una etapa avanzada y tuvo todos
estos drganos afectados, sin embargo ninguno fue
facilmente accesible para su diagndstico.

Las AL tienen un amplio espectro de patrones
morfoldgicos y se subclasifican en multiples va-
riantes (comunes, linfohistiociticas, de tipo Hodg-
kin, de células pequefias o patron mixto). Nuestro
paciente tenia una variante linfohistiocitica de
linfoma anapldsico.

Los pacientes con ALK-AL negativo tienen
una edad media en el diagnostico de 55-60 afios.
Alrededor del 75% de los pacientes con este tipo
de tumor presentan sintomas sistémicos como
fiebre y astenia.
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La etapa IV esta determinada por la participa-
cion de mas de un ¢rgano extralinfatico y, como el
60% de los pacientes con esta enfermedad, nues-
tro paciente también present¢ afectacion linfatica
extranodal®®. Los pacientes con ALK + ALCL exhi-
ben resultados significativamente mejores que los
pacientes con ALK-ALCL, con supervivencia global
a 5 anos de 70%-80% y 33%-49%, respectiva-
mente’. Este tipo de AL con afectacion extranodal
en area otorrinolaringoldgica no ha sido reportado
en la literatura.

Localizacion

Las metastasis vertebrales cervicales generalmente
se presentan con dolor. También pueden causar
sintomas medulares compresivos, tales como
entumecimiento o paresia motora. Cabe sefalar
que el sintoma mas frecuente es el dolor cervical.
El dolor es una queja médica comin y por lo
tanto puede conducir a un diagnostico tardio.
Debemos considerar los tumores y metastasis
dentro del diagndstico diferencial de dolor cervical
refractario al tratamiento. Las metastasis rara vez
se encuentran como lesiones individuales. Por lo
general se ven como lesiones mdltiples que afectan
a diferentes localizaciones, incluyendo los 6rganos
sélidos*®. Las lesiones vertebrales se encuentran
en solo el 1,7% de todos los linfomas que afectan a
los huesos. La gran mayoria aparece en la escapula,
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