Linforma primario de base de craneo
presentandose como oftalmoplejia aguda

Primary skull base lynphoma presenting as acute ophtalmoplegia
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ABSTRACT

Primary Skull base lymphoma (PSBL) represents a rare manifestation
of extranodal lymphoma. Aggressive non-Hodgkin's lymphoma such
as diffuse large B-cell lymphoma, constitute the most commonly
encountered subtype of PBSL. We report the case of a 70-year-old-
woman with acute diplopia and ptosis of the right eye. Neurological
examination showed palsy of right Ill, IV and VI cranial nerves. Brain
imaging studies showed a lesion showed invading the floor of the sella
turcica, both cavernous sinuses, the clivus and part of the sphenoid
sinus. The patient underwent endonasal endoscopic resection of the
lesion. The histological diagnosis was diffuse large B-cell lymphoma.
No systemic disease was found on staging the patient.
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INTRODUCCION

De manera poco frecuente, algunos subtipos de linfomas se pueden
presentar en localizaciones extranodales, tales como el hueso; y de
manera aun mas excepcional pueden debutar con enfermedad limi-
tada a la base del craneo.

En este contexto los linfomas primarios de base de crdneo (LPBC)
suelen generar confusion con otras patologfas dadas sus manifesta-
ciones clinicas y hallazgos de imagen inespecificos'.

CASO CLiNICO

Mujer de 70 afios sin enfermedades a destacar ni tratamientos. Ante-
cedente de cirugfa de hernia discal lumbar y colecistectomia. Acudio
a urgencias por cuadro de varios dias de evolucion de diplopia bino-
cular, con caida del parpado derecho desde 3 dias antes. A la explo-
racion neuroldgica presentaba pardlisis de lll, IV y VI pares derechos,
midriasis no reactiva media derecha. Resto de pares craneales nor-
males y buen nivel de alerta. No describia cefalea o algias craneales.

En la tomograffa computarizada (TC) craneal realizada en urgencias
(Figura 1A), se identificd una masa con realce homogéneo, con in-
vasion y expansion de silla turca, clivus, ambos senos cavernosos y
seno esfenoidal.
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RESUMEN

El linfoma primario de base de craneo (LPBC) representa una varian-
te poco frecuente del linfoma extranodal. Los linfomas no-Hodgkin
agresivos, tales como el linfoma difuso de células grandes B son el
subtipo mas frecuente que se presentan como LPBC. Describimos el
caso de una paciente mujer de 70 afios que acude a nuestro centro
con una clinica aguda de diplopia y posterior ptosis del ojo derecho.
En la exploracion neuroldgica se constato paralisis de lll, IV y VI pares
derechos. Los estudios de imagen cerebral mostraron una lesion que
invadia el suelo de la silla turca, ambos senos cavernosos, el clivus y
parte del seno esfenoidal. Se realizo una exéresis endoscopica endo-
nasal de la lesion. El examen histoldgico de la lesion fue compatible
con un linfoma difuso de células grandes B. No se constatd enferme-
dad sistémica en los estudios de extension.

Palabras clave: Linfoma de células grande B, linfoma primario del
sistema nervioso central, nervio craneal, lesion sellar, cirugia endos-
copica endonasal, imagen de resonancia magnética.

Se realizd estudio analitico completo y eje hipofisario. Como nico
dato a destacar presentaba nivel de prolactina elevado de 30,6 ng/
ml, T4L de 0,59 ng/dl con TSH de 0,37 mUI/ml. Resto del estudio den-
tro de valores normales.

En el estudio con TC de extension no se hallaron lesiones a destacar
en otras localizaciones.

La resonancia magnética cerebral (RM) (Figura 1B) mostr6 una masa
de 35 mm de didmetro aproximado que sugeria por su comporta-
miento radioldgico un macroadenoma hipofisario invasivo y con me-
nor probabilidad un cordoma de clivus.

Se inicid tratamiento con dexametasona a dosis de 6 mg cada 6 horas
desde el dia del ingreso, sin objetivarse mejoria dinica.

Ante estos hallazgos se realizd un abordaje endoscpico endonasal
expandido a ambos senos cavernosos, con exéresis casi completa de
la lesion excepto parte de la porcién que infiltraba el seno cavernoso
derecho (Figura 2A).

La evolucion postoperatoria fue favorable y la paciente mostraba a la
semana de la intervencion minima ptosis de pdrpado derecho y dila-
tacion de pupila derecha, con el resto de la motilidad ocular normal.
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Figura 1: Imagen de TCsin contraste (1A), mostrando lesion centrada en la base de crneo, con invasion 0sea y afectando a silla turca, ambos
5enos cavernosos, clivus, y seno esfenoidal. (1B) Imagen de RM en secuencia T1 con contraste donde se aprecia la misma lesion, con realce
intenso homogéneo.

Figura 2. Imagen de RM en secuencia T1 con contraste (2A) mostrando la exéresis de la lesion. Estudio de anatomia patoldgica (2B), mos-
trando células linfoides tefiidas con hematoxilina-eosina, de nticleos redondos, de tamafio intermedio, cromatina fina, nucléolo pequefio,
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El estudio de anatomfa patoldgica (Figura 2B) fue compatible con lin-
foma difuso de célula grande B (LDCGB), con inmunofenotipo positi-
vo para (D10, CD20, Pax5, bel-6, bel-2 y Mum1.

DISCUSION

El linfoma no Hodgkin (LNH) primario dseo constituye el 1-2% del
total de los linfomas malignos del adulto. El tipo histoldgico mds fre-
cuente es el linfoma difuso de célula grande B, suponiendo el 30-40%
de los LNH 6seos primarios. Los LPBC son lesiones muy poco frecuen-
tes, con menos de 40 casos descritos en la literatura”,
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El diagndstico es sencillo en pacientes con una historia previa de lin-
foma o en casos con afectacion ganglionar, sin embargo, los LPBC
presentan un reto diagndstico por su tendencia a imitar a otras pato-
logfas de la base del cranec’.

En la literatura se describe una edad media al diagndstico de los LPBC
de 60 afios, siendo el linfoma difuso de células grande B el subtipo
histoldgico mds frecuente, seguido del folicular y el de la zona mar-
ginal. Los sintomas mds frecuentes incluyen la diplopia, la hipereste-
sia trigeminal, cefalea y la paresia facial*. No es raro que la clinica se
establezca de manera abrupta, pero los sintomas suelen mejorar con
el tratamiento esteroideo, a diferencia de lo que ocurrio con nuestra
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paciente. A nivel de neuroimagen suelen comportarse como lesiones
hiposefial en secuencia T1, iso o hipersefial en secuencias T2 con re-
alce intenso e irregular con gadolinio. Suelen restringir la difusion en
secuencias DWI con valores bajos de sefial en secuencias ADC*,

El tratamiento suele basarse en los protocolos de quimioterapia
R-CHOP (anticuerpo monoclonal rituximab, ciclofosfamida, hidroxi-
daunorubicina, sulfato de vincristina (Oncovin) y prednisona). En
algunos pacientes estd indicado el tratamiento de radioterapia aso-
ciado a la quimioterapia. La cirugfa estd indicada para la toma de
muestras para estudio histoldgico y no con finalidad resectiva®.
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ABREVIATURAS

LNH: linfoma no Hodgkin.

LPBC: linfoma primario de base de craneo.

LDCGB: linfoma difuso de células grande B

TC: tomograffa computarizada

RM: resonancia magnética

DWI: Diffusion-weighted Magnetic Resonance Imaging. Imdgenes en difusion de resonancia.
ADC: coeficiente de difusion aparente
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