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RESUMEN

El linfoma no Hodgkin primario de la glandula suprarrenal es una patologia muy poco
comun. Su diagndstico inicial es dificil siendo este histologico. El linfoma B difuso de
células grandes es el tipo histolégico mas frecuente. Se presenta el caso mujer de

62 afos a la que se le realiza tomografia axial computarizada abdominal que muestra
una masa de 18 cms dependiente de la glandula suprarrenal y con caracteristicas de
carcinoma. Se realiza exéresis de la tumoracién, siendo la anatomia patoldgica linfoma
difuso de célula grande B. Este tipo de linfoma tiene mal prondstico describiéndose
supervivencias medias en torno a los 13 meses. No existe un régimen terapéutico bien
definido; aunque el tratamiento mas aceptado es el esquema R-CHOP. El papel de la
radioterapia y de la exéresis tumoral no esta claramente establecido. El linfoma
suprarrenal primario debe tenerse en cuenta en el diagnéstico diferencial de pacientes
que presentan una masa suprarrenal. Ante la sospecha de esta patologia es preferible
realizar una biopsia con aguja guiada por prueba de imagen para evitar una
intervencién quirdrgica innecesaria.

Palabras clave: linfoma suprarrenal primario, linfoma no Hodgkin, linfoma B difuso de
células grandes.
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ABSTRACT

Primary non- Hodgkin~s lymphoma of the adrenal gland is very rare. Its initial
diagnosis is difficult and needs to be histological. Diffuse large B- cell lymphoma is the
most common histological type. This is the report of a 62 years old woman, who was
performed abdominal tomography to disclose a 18 cm tumor in the adrenal gland with
carcinoma characteristics. The tumor was removed and the final pathologic diagnosis
was diffuse large B-cell lymphoma. This type of lymphoma has poor prognosis since
the average survival rates are roughly 13 months. There is no well-defined therapeutic
regimen, although the most widely accepted treatment is R-CHOP scheme. The roles of
radiotherapy and tumor resection are not clearly established. Primary adrenal
lymphoma should be considered in the differential diagnosis of patients presenting with
an adrenal mass. When this condition is suspected, then it is advisable to perform a
imaging-guided needle biopsy to avoid unnecessary surgery.

Keywords: primary adrenal lymphoma, non-Hodgkin lymphoma, diffuse large B-cell
lymphoma.

INTRODUCCION

El linfoma no Hodgkin (LNH) primario de la glandula suprarrenal es una patologia muy
poco comun, publicado hasta la fecha unos 187 casos.'*7-8 La afectacién secundaria de
la glandula suprarrenal en linfommas no Hodgkin se detecta por tomografia axial
computarizada (TAC) en un 5 % de los casos y hasta en un 25 % en estudios de
necropsias® pero solo el 3 % de los linfomas extranodales son primarios de ésta
glandula.?%78 La definicion de linfoma suprarrenal primario mas aceptada en la
literatura médica, seria la de un linfoma de novo, con afectacion suprarrenal uni o
bilateral, donde aunque exista afectacion a otros niveles, la afectacidon suprarrenal es
dominante en cuanto a volumen.®

Presenta una relacion hombre-mujer de 1.8-2.2:1 y la edad media de presentacion
esta entre los 60 a 70 afios.2#7:%10 E| 70 % de los casos son bilaterales. Puede
asociarse a alteraciones inmunoldgicas como enfermedades autoinmunes, VIH u otras
situaciones de inmunosupresion, o a infecciones por virus de Epstein-Barr.®

La presentacion clinica puede incluir dolor abdominal, sintomas sistémicos como fiebre
o pérdida de peso, y datos de insuficiencia suprarrenal que pueden estar presentes
hasta en el 61 % de los casos, principalmente en casos bilaterales.?:6:9:10

Esta incidencia de insuficiencia suprarrenal parece superior que la comunicada en
afectacion suprarrenal tumoral metastasica por otras histologias. Se ha especulado que
esta mayor incidencia se puede deber a un efecto de citoquinas liberadas por el
linfoma y no solo a la destruccién directa de tejido adrenal por la invasion tumoral.®
Excepcionalmente se detecta como hallazgo radiolégico asintomatico, en torno al 1 %
de los casos.®
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Es dificil su diagnéstico inicial debido a lo poco especifico de la clinica y de las pruebas
de imagen.® Los hallazgos radiolégico pueden ser sugestivos, pero son inespecificos y
el diagndstico es histolégico. Puede establecerse por biopsia guiada por pruebas de
imagen, pero no es infrecuente que se realice tras reseccion quirdrgica con otra
sospecha diagnéstica inicial. El linfoma B difuso de células grandes es el tipo
histolégico mas frecuente de los linfomas suprarrenales primarios, siendo la mayoria
de los casos linfomas de subtipo no centro germinal. La segunda histologia mas
frecuente es la de linfoma T periférico y estan también descritos casos de linfoma de
Burkitt, linfoma NK/T extranasal, linfoma plasmablastico, linfoma folicular y
excepcionalmente enfermedad de Hodgkin.2-5:8°

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de una mujer de 62 afios con antecedentes de hipertension
arterial y exéresis de un carcinoma basocelular nasal, con hallazgo incidental de
elevaciéon de transaminasas en una analitica de rutina. Se realiza una ecografia
abdominal, que muestra un higado aumentado de tamafio a expensas de una gran
masa heterogénea de 18 cm en I6bulo hepatico derecho que no presenta clara
vascularizacion, con una gran zona central de naturaleza ecografica quistica.

Se le realiza TAC abdominal que informa de lesion en I6bulo hepatico derecho con
bordes bien delimitados de 16 < 11 x 14 cm que presenta un centro de densidad
liguida y material sélido periférico y con calcificaciones en algunos de los mamelones.
Estos no presentan captacion de contraste endovenoso. Esta masa es interpretada
inicialmente como sugestiva de quiste hidatidico (Fig. 1).

0\ Y2 4

Fig. 1. TAC que muestra linfoma suprarrenal
derecho.

Se solicitan marcadores tumorales y serologia para Echinococcus que son negativos. La
paciente es remitida a nuestro centro donde se revisan las pruebas de imagen en el
Servicio de Radiologia. Se interpreta la masa como dependiente de la glandula
suprarrenal derecha y con caracteristicas radiolégicas que podrian sugerir un
carcinoma suprarrenal. Se realiza el estudio hormonal, que no muestra alteraciones.
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La paciente es intervenida y se encuentra una tumoracion de aspecto quistico de

15 x 18 cm que desplaza anteriormente el I6bulo hepético derecho, la vena cava
inferior retrohepatica e inferiormente el rifidn derecho y el angulo hepatico del colon,
sin infiltrar ninguno de estos 6rganos (Fig. 2).

Fig. 2. Exposicion quirdrgica de la tumoracién y su
relacion con los drganos abdominales.

Se realiza exéresis completa de la tumoracién y la paciente evoluciona de forma
satisfactoria siendo dada de alta al cuarto dia postoperatorio. El informe definitivo de
anatomia patolédgica describe formacién quistica suprarrenal gigante con histologia
compatible con linfoma difuso de célula grande B. La paciente ha iniciado tratamiento
de quimioinmunoterapia segun esquema R-CHOP a dosis convencionales con profilaxis
del sistema nervioso central con quimioterapia intratecal y metotrexate a altas dosis,
de momento con excelente tolerancia y sin datos de progresion de la enfermedad. En
el momento de escribir el presente articulo no se ha completado el régimen
quimioterapico programado.

DISCUSION

El linfoma suprarrenal primario es dificil de diagnosticar de forma preoperatorio porque
no existen sintomas, datos de laboratorio o de imagen especificos.?* Dentro de los
diagndsticos diferenciales a tener en cuenta en este tipo de tumores estan el
feocromocitoma, hematomas, abscesos, adenoma, carcinoma y metastasis.*” La
ecografia suele mostrar masas heterogéneas e hipoecoicas y el TAC generalmente
muestra una masa homogénea y bien circunscrita con un realce muy lento del
contraste. El PET TAC muestra lesiones hipermetabélicas y ha demostrado resultados
prometedores en diferenciar los linfommas primarios suprarrenales de las metastasis que
comprometen esta glandula.* La biopsia guiada por ultrasonido TAC o quirurgica es
necesaria para hacer el diagndstico histopatolégico definitivo.?47
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Este tipo de linfoma describe supervivencias medias en torno a los 13 meses.3 En parte
se debe a que aunque con frecuencia son casos localizados (solo el 18 % tienen
extension diseminada al diagndstico y solo el 6 % afectacion de médula ésea).® Suelen
presentar asociacion a factores de mal prondéstico bien conocidos para el linfoma de
célula grande, como son: edad avanzada, gran tamafio tumoral, niveles de LDH
aumentados (hasta en el 88 % de los casos segun las series mas extensas),® IPI alto y
fenotipo no centro germinal.?3810 La asociacién a insuficiencia suprarrenal impacta
negativamente en el prondstico.

Como se trata de una patologia poco comidn, no contamos con un régimen terapéutico
bien definido, sin embargo, el tratamiento mas aceptado es analogo al de los linfomas
nodales, con quimioinmunoterapia con el esquema R-CHOP (rituximab-ciclofosfamida,
doxorubicina, vincristina, y prednisona). Parece que el uso afiadido de rituximab al
esquema CHOP mejora los resultados. En dos series recientes de pacientes tratados
con R-CHOP 2 se describen supervivencias libres de progresion de 51-57 % y
supervivencias globales de 51-68 % a dos afios, lo que es inferior, pero no esta tan
lejos de los resultados actuales del linfoma no Hodgkin difuso de célula grande nodal.
El estadio de Ann-Arbor y el IPI no impactaron significativamente en el prondstico.3

El papel de la radioterapia y de la exéresis tumoral no estan claramente establecidos,?
pero si es interesante destacar que en una de las series principales descritas en
pacientes tratados con quimioterapia la cirugia previa no mejoré el prondéstico;3 por lo
que de forma analoga al linfoma nodal no parece recomendable desde el punto de
vista terapéutico.

Por dltimo conviene destacar que parece existir una incidencia aumentada de
afectacion en el SNC respecto a otras localizaciones de linfoma difuso de célula grande
(hasta un 13 % de recaidas en SNC en alguna serie, lo que es claramente superior al
2-5 9% descrito en linfoma difuso de célula grande nodal convencional.3,9

Por este motivo parece recomendable incluir alguna estrategia de profilaxis de
afectaciéon del SNC en el manejo de estos enfermos, especialmente si tienen ademas
LDH alta e IPI alto.

El linfoma suprarrenal primario debe tenerse en cuenta dentro de los diagndsticos
diferenciales de pacientes que presentan una gran masa suprarrenal, uni o bilateral. En
muchos casos es muy dificil establecer la relacién, érgano-dependencia de estos
tumores a través de pruebas de imagen por su gran tamafio, tal y como se expone en
el caso presentado. Aunque lo habitual es que esta entidad se presente con
sintomatologia acompafante, excepcionalmente puede ser asintoméatico como en el
presente caso.

Ante la sospecha de esta patologia es preferible realizar una biopsia con aguja guiada
por prueba de imagen ya que asi se puede evitar una intervencién quirdrgica
innecesaria, y no beneficiosa desde el punto de vista terapéutico.
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