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Resumen	 El linfoma primario de hueso es una enfermedad infrecuente, que tiene una presentación y evolución
	 diferente a los linfomas de otras localizaciones. Se presenta un caso de linfoma primario de hueso 
de localización craneana y esternal de rápido crecimiento. En su evolución, realizada la exéresis de la lesión 
primaria de calota, presentó aparición de nuevas lesiones de rápido crecimiento a nivel craneano y fémur y 
progresión de lesión preesternal que, con anatomía patológica de linfoma no Hodgkin difuso de células grandes 
B, inició R-CHOPP (ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina, prednisona y rituximab) con rápida disminución de 
todas las lesiones sin evidencia de progresión al cabo de los seis ciclos.
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Abstract	 Primary bone lymphoma with multicentric involvement. Primary bone lymphoma is a rare disease,
	 which usually has a different presentation and evolution than lymphomas of other locations. We are 
presenting a case of primary bone lymphoma of rapid growth, in cranial and sternal locations. In its evolution, 
once the excision of the primary lesion of the skull was performed, the patient presented new lesions of rapid 
growth at the skull and femur level, and progression of pre-sternal lesion. With large B-cell diffuse non-Hodgkin 
lymphoma pathology, the patient initiated R-CHOPP (cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine, prednisone and 
rituximab) with rapid reduction of all lesions without evidence of progression after the six cycles.
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El linfoma primario de hueso comprende menos del 2% 
de todos los linfomas1, 2. Suele tener una presentación 
clínica localizada, destacándose fundamentalmente el 
dolor óseo y el desarrollo de tumoraciones de partes 
blandas2. Presenta mejor pronóstico que los linfomas 
de otras localizaciones, evidenciado en los resultados 
de todas las series2. Si bien no se han desarrollado 
recomendaciones específicas para el tratamiento de 
esta entidad, la mayoría de los centros de referencia 
utilizan el mismo tratamiento que en los linfomas con 
otras localizaciones, siendo destacable su buena 
respuesta terapéutica. El objetivo de este trabajo es 
comunicar una variedad de linfoma poco habitual que 
además se presentó de manera atípica, demostrando 
buena respuesta a la quimioterapia instaurada.

Caso clínico

Mujer de 52 años, que en enero de 2011 presentó traumatis-
mo encéfalo craneano leve. Tenía una tumoración en región 
frontoparietal derecha de crecimiento progresivo. En febrero 
2011 presentó episodio de pérdida de conciencia, refiriendo el 
familiar movimientos anormales de la cabeza posterior, con lo 
que permaneció somnolienta por aproximadamente una hora. 
No refirió palpitaciones, sudoración ni relajación de esfínteres. 
Consultó a otro hospital donde se realizó TC de cráneo sin 
contraste negándose la paciente a la internación.  

A las 24 horas consultó al Hospital Ramos Mejía por 
cefalea en hemicráneo derecho de intensidad 8/10, de ca-
racterística opresiva, siendo evaluada por el Servicio de 
Neurocirugía solicitándose RMN de encéfalo que evidenció 
lesión tumoral expansiva a nivel frontotemporal derecho que 
destruyó la estructura ósea contigua, sobresaliendo sobre el 
plano óseo, que impresionó invadir desde el exterior; asimismo 
se evidenció edema perilesional (Fig. 1). 

El 25/2/2011 se internó en Clínica Médica para realización 
de exéresis de lesión, realizándose el mismo día TAC de 
tórax, abdomen y pelvis, observándose en extremo inferior 
del esternón, rodeándolo y por delante del corazón, tejido de 
densidad de partes blandas que realzó con contraste intrave-
noso, y que medía aproximadamente 55 x 11 mm (Fig. 2); con 
imagen lítica en proyección de trocánter de fémur izquierdo, 
imágenes líticas en calota y lesión osteolítica ilíaca izquierda.
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Como antecedentes personales refería anexo-histerec-
tomía por miomatosis y lesión quística en cuadrante súpero 
externo de mama derecha cinco años antes de la consulta; 
la lesión, evaluada por punción-aspiración con aguja fina dio 
resultado benigno (informe verbal). Al ingreso: PA: 120/70 
mm Hg, FC: 84 latidos/min, T: 36.1 °C, lúcida, sin signos 
de foco motor, sensitivo, ni signos meníngeos. Tumoración 
en cráneo, región frontoparietal derecha de 6 × 8 cm, una 
adenopatía submandibular derecha móvil de 1 × 1 cm y 
una tumoración en región pre esternal baja de 3 × 3 cm. El 
resto del examen físico no evidenciaba particularidades. El 
laboratorio del ingreso informaba hematocrito: 33%, Hb: 11 
g%, plaquetas: 446 000/mm3, glóbulos blancos 11 900/mm3, 
eritrosedimentación 32 mm/h, urea 37 mg%, creatinina 0.67 
mg%, Na 142 meq/l, K 4.3 meq/l, glucemia 86 mg%, calcio 
9.7 mg%, fósforo 5.2 mg%.

El 28/02/2011 se realizó exéresis del tumor craneal con 
el diagnóstico presuntivo quirúrgico macroscópico de me-
ningioma. Permaneció en unidad de Terapia Intensiva 24 h, 
regresando posteriormente a sala de Clínica Médica. Cursó 
postoperatorio sin complicaciones, otorgándose el alta el 
9/3/2011.

El examen histopatológico informó fragmentos de tejido 
óseo y meníngeo infiltrados por una proliferación neoplásica 
atípica de disposición difusa y compacta constituida por 
células de núcleos grandes desiguales con citoplasma eosi-
nófilo y numerosas mitosis. Acompañaban focos necróticos 
y algunas formas gigantes con núcleos polilobulados. Se 
efectuaron inmunomarcaciones para ACL (+++), CD3 (+ en 
elementos remanentes), CD20 (+++), MELAN A (-), desmina 
(-) y CK AE1-AE3 (-), CD30 destacó algunos elementos 
positivos. Diagnóstico histopatológico: linfoma no Hodgkin 
difuso de células grandes, inmunofenotipo B. Se reinternó el 
12/03/2011 para estadificación y tratamiento. Al examen físico 
se constató nueva tumoración en región frontal derecha y en 

Fig. 1.– RMN encéfalo que muestra lesión hipointensa en 
T1 que se extiende por encima del plano óseo (ausente) 
que  impresiona iniciarse desde el exterior y desplazar el 
parénquima generando edema perilesional.

Fig. 2.– TAC tórax: masa de partes blandas pre y retro es-
ternal (febrero 2011, izquierda) que evidencia un franco 
crecimiento en la imagen control (abril 2011, derecha).

región occipitoparietal izquierda de 4x4 cm aproximadamente, 
otra en región parotídea derecha de 6x7 cm, una adenopatía 
retroauricular derecha (lesiones ausentes tres días antes) y 
progresión de lesión esternal, ya observada en la internación 
anterior (Fig. 2). Agregó dolor en región anterior de muslo 
izquierdo que aumentó con la movilización, y progresión de 
dolor esternal, con regular respuesta a la analgesia y reque-
rimiento de morfina.

La serología para HIV fue negativa, beta 2 microglobu-
lina: 2.6 mg/l y PAMO normal. Se realizó nueva TAC que 
evidenció progresión de las lesiones en cráneo, esternón y 
fémur izquierdo.

Con el resultado de la anatomía patológica inició tra-
tamiento CHOPP-R. Una semana después del inicio de la 
quimioterapia se observó una franca reducción de todas 
las lesiones y la paciente fue dada de alta. Posteriormente 
continuó seguimiento ambulatorio por Hematología, sin evi-
denciarse recaída después de los seis ciclos de quimioterapia.

Discusión

El linfoma primario de hueso (LPH) es inusual, descripto 
por primera vez por Oberling en 1928. La primera serie 
de casos se publicó en 1939 por Jackson y Parker bajo 
la denominación de sarcoma de células reticulares pri-
marias del hueso.

El LPH comprende entre el 3 y el 7% de todos los 
tumores óseos, menos del 2% de todos los linfomas y 
3 a 5% de los linfomas extraganglionares1, 2. Este tumor 
suele presentarse alrededor de la quinta década de la 
vida, con leve predominio del sexo masculino (1:1 a 
1:1.8)2, 4, 5.

Se presenta habitualmente con dolor óseo que no 
mejora con el reposo, pudiendo observarse, como ocu-
rrió en nuestra paciente, masa palpable por extensión 
a tejidos blandos por contigüidad en hasta la mitad de 
los casos. Otros síntomas pueden incluir síntomas B 
(fiebre, pérdida de peso y sudoración nocturna; que 
tampoco presentó), fracturas patológicas (más común 
en la afectación del fémur), compresión medular (por 
afectación vertebral) y tumoraciones2, 6.

Los sitios más frecuentemente afectados son los 
huesos largos, en especial el fémur7, que en nuestra 
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paciente se vio comprometido en forma secundaria, 
seguido por la pelvis y posteriormente el compro-
miso axial. El compromiso de múltiples huesos es 
inhabitual, desde la ausencia de lesiones múltiples 
en la mayoría de los informes, alcanzando el 25% en 
algunas series6, 8-10. El compromiso inicial en calota, 
como se observó en este caso, resulta excepcional, 
y más aún por haberse observado dicha presentación 
multicéntrica.

En concordancia con la distinción entre linfoma óseo 
primario de secundario, la  mayoría de los pacientes se 
presentan con enfermedad con estadio limitado4.

Histopatológicamente, en todas las series el linfoma 
difuso de células grandes B es el  causante del 68 al 
85% de los casos1, 4, 5, 7, 11. Otros subtipos descriptos son 
el linfoma de Burkitt, leucemia/linfoma linfoblástico B1, 
folicular4, 11, de células B pequeñas11 y de células T4.

En relación a la supervivencia, se han descripto 
diferentes factores pronósticos, de los cuales el que 
tendría mayor peso es el estadio al momento de iniciar 
tratamiento4,10. Otros factores vinculados con mejor evo-
lución son la edad menor a 40 años, el uso de tratamiento 
combinado, la ausencia de síntomas B, niveles de LDH 
normal y el género femenino4, 5, 12.

Dado lo infrecuente de esta forma no se han publi-
cado consensos ni recomendaciones de tratamiento. 
En la mayoría de las series de casos publicadas se ha 
sugerido el uso de R-CHOPP con o sin el agregado 
de radioterapia. En nuestro caso se evidenció una 
muy buena respuesta a este esquema quimioterápi-
co, observándose reducción de todas las lesiones 
(en calota, periesternal y fémur). El rituximab ha 
demostrado un gran impacto en la supervivencia en 
diversas series.

Un aspecto de reciente desarrollo es el dosaje del re-
ceptor sérico soluble de IL – 2. Esta determinación podría 
ocupar un lugar como marcador tumoral en pacientes 
con tumores óseos12, 13, siendo además de utilidad para 
la valoración de la respuesta al tratamiento y frente a la 
sospecha de recidiva.

Como estudio complementario, la tomografía por emi-
sión de positrones (PET) posee una mayor sensibilidad 
que la TAC, fundamentalmente en ganglios en rango no 
adenomegálico, bazo y médula ósea. Moog y colabora-
dores identificaron una mejoría en la estadificación del 
16% en enfermedades linfoproliferativas por PET en com-
paración con TAC. En nuestro caso de linfoma primario 
de hueso, la TAC fue suficiente para identificarlo dado el 
gran compromiso que presentaba14.

Los aspectos más destacables del caso presentado son 
lo inusual de la presentación multicéntrica, y la poco fre-
cuente localización de la lesión primaria a nivel de la calota. 
Asimismo resultó notable la rápida progresión de las lesiones 
bajo comparación clínica y por TAC, como así también la 
notoria respuesta clínica con el tratamiento instaurado.
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