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RESUMEN

El linfoma no Hodgkin primario de la mama es una entidad poco frecuente en
pediatria y representa el 0,4 al 0,5 % de todos los tumores mamarios malignos.
Debido a que carecen de caracteristicas propias, tanto clinicas, citolégicas como
ecograficas, resulta muy dificil establecer el diagndstico preoperatorio. Se presenta el
caso de un linfoma no Hodgkin primario de la mama en una paciente de 3 afios que
lleg6 en estadio avanzado de la enfermedad, y se subraya la importancia del
tratamiento en un equipo multidisciplinario.
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ABSTRACT

The primary non-Hodgkin breast lymphoma is a not frequent entity in children and
account for the 0,4 to 0,5% of the malignant breast tumors. Due to they lack of own
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clinical, cytological and echography features, it is very difficult to made the
preoperative diagnosis. This is the case of a primary non-Hodgkin breast lymphoma in
a patient aged 3 with an advanced stage of disease, emphasizing the significance of
treatment in a multidisciplinary staff.

Key words: Breast primary lymphoma, Pediatrics.

INTRODUCCION

Los linfomas no Hodgkin (LNH) son un grupo heterogéneo de proliferaciones
tumorales linfoides malignas que en el nifio, a diferencia del adulto, tienen un cuadro
histolégico mas restringido y con alto grado de malignidad. Se presentan en sitios
extraganglionares, son de crecimiento rapido, con diseminacién en particular a la
médula 6sea y al sistema nervioso central.*

La mayoria se origina en la linea celular «B» y menos frecuente en la linea celular
«T». La localizacion mas frecuente es el abdomen, seguida de localizacion
mediastinica y las menos frecuentes son la region cervical y el anillo de Waldeyer.'?

Los linfomas no Hodgkin (LNH) primarios de la mama son menos del 1 % de los
tumores malignos de la mama. La sospecha clinica es poco frecuente debido a su
rareza y ausencia de signos especificos. Usualmente la citologia no es suficiente para
realizar el diagndstico definitivo, y se deben realizar estudios inmunohistoquimicos
complementarios.??

En la literatura médica existen pocos datos sobre los LNH primarios de mama y
mucha de la informacion disponible es dificil de analizar y comparar, debido al
pequefio nUmero de casos reportados por las instituciones, a los criterios clinicos
heterogéneos de inclusion, a las diferentes clasificaciones histopatoldgicas y a los
disimiles tratamientos empleados.

La definicion de LNH primario de mama es precisa: debe ser una lesién nodular sin
adenopatias (estadio 1) o con adenopatias regionales (11), sin diagnéstico previo de
LNH y con confirmacién bidpsica confiable, incluidas las técnicas modernas necesarias
para la definicién de un LNH.

El objetivo de este trabajo es la presentaciéon de un caso de un linfoma no Hodgkin
primario de la mama en una paciente de 3 afios que llegé en estadio avanzado de la
enfermedad y resaltar la importancia del tratamiento en equipo multidisciplinario.®

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 3 afios, que acude a consulta por un aumento de volumen de la mama
izquierda, de 3 meses de evolucién. Sin antecedentes de trauma previo. Al examen
fisico destaca la presencia de un tumor mal delimitado de 40 mm de diametro mayor,
que afecta los cuadrantes externos y la zona retroareolar de la mama izquierda. Esta
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adherido a la piel, sin signos inflamatorios ni ulceracion, y sin adherencias a planos
profundos. En la axila ipsolateral se palpan varias adenopatias moviles; la de mayor
didmetro es de 20 mm x 15 mm (figura).

Figura. Imagen de la paciente después de realizada la
biopsia guirdrgica de masa tumoral y axila ipsolateral. Se
observa el aumento de wolumen hacia el cuadrante
superior externo de la mama, aumento de wvolumen
axilar ipsolateral y la cicatriz de ambas biopsias.

El estudio citolégico del tumor realizado por biopsia aspirativa con aguja fina (BAAF)
sefiala abundantes células linfoides y estroma fibrilar, sin poder definir la presencia de
células neoplasicas.

Antecedentes patoldgicos personales: la mama no refiere nada en particular; la
paciente nunca ha estado ingresada.

Antecedentes patolégicos familiares: nada en particular, madre viva y sana, de 41
afos, padre vivo y sano, de 34 afos.

Complementarios:

Ecografia mamaria: imagen ecogénica, sélida de 40 mm x 37 mm, superficie
irregular, presencia de multiples adenopatias axilares ipsolaterales; la mayor
mide 20 mm x 15 mm.

Radiografia anteroposterior de térax, exploracion 6sea y ecografia abdominal:
negativos.

Ecocardiograma con estructuras cardiacas normales.

Estudios sanguineos: hemograma y eritrosedimentacion normal.

Pruebas de funcion hepatica y renales normales.

Deshidrogenasa lactea (LDH) y fosfatasa alcalina leucocitaria dentro limites
normales.

Fibrinbgeno normal.

La biopsia quirurgica informa: se reciben 7 fragmentos de tejido de 4,5 cm x 3,5 cm X
1 cm de diametro, de color blanquecino grisaceo y consistencia firme. Impresion
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diagndstica: linfoma linfoblastico-leucemia linfoblastica aguda. CD positivo; CD 3
negativo, Ki67_80 %; TdT negativo; CD 34 negativo; CD 792 positivo.

Medulograma: presencia de las tres lineas celulares; infiltracién de un 40 % blastos
en la médula.

La paciente fue tratada inicialmente en el Servicio de Oncologia con un esquema de
tratamiento para los LNH linfoblasticos y trasladada posteriormente al servicio de
hematologia pediatrica del Instituto de Hematologia e Inmunologia, que radica en
nuestro centro, y le fue administrado el protocolo de tratamiento para la leucemia
linfoblastica aguda, con multiples farmacos citostaticos, debido a la infiltracion mayor
de un 40 % de la médula 6sea. Hasta el momento la respuesta ha sido buena, con la
induccion del tratamiento las células ajenas del parénquima medular se redujeron a
un 5 % y la masa tumoral mamaria también desaparecié inmediatamente, por lo que
se consider6 que la respuesta al tratamiento inicial ha sido buena.

DISCUSION

Existen trabajos relacionados con el tema, publicados en la literatura mundial, pero
principalmente sobre mujeres adultas y jovenes en el periodo de la gestacion y de
lactancia, de procesos bastante agresivos y con tendencia a la diseminacion,
principalmente hacia la médula 6sea y el sistema nervioso central, hecho que
ensombrece el prondstico de los casos.®®

Algunos autores han planteado que cuando el nédulo axilar es mas voluminoso que el
mamario, se debe plantear que se trata de una enfermedad ganglionar inicial con
extension secundaria a la mama,**’ pero en nuestro caso se comprobé que los
ganglios axilares de diferentes tamarfos eran metastasicos al tumor mamario inicial.

Clinicamente no existen diferencias entre un linfoma y un carcinoma mamario a la
palpacién. El dolor es el sintoma mas referido, aunque pueden aparecer otros como
secrecion por el pezon y sintomas considerados como especificos de los linfomas,
tales como pérdida de peso, fiebre y sudoracién nocturna; aunque aparecen en menos
del 5 % de los casos.®

En el 50 % de los pacientes, los nddulos se localizan en el cuadrante superior externo
de la mama y en la mayoria de las publicaciones se sefiala la mama derecha como la
mas afectada, sin que exista una explicacidon para esta coincidencia. La bilateralidad
puede ser sincronica en el 13 % de los casos y metacrénica en un 7 %, en un tiempo
que puede fluctuar desde meses hasta mas de 10 afios. Estas lesiones crecen con
rapidez y en el 50 % de los pacientes hay adenopatias axilares homolaterales. La piel
que recubre la lesion puede estar infiltrada.®®

El tratamiento, al igual que para el resto de los LNH, estara en dependencia de la
extension, subtipo histolégico y el estado general. No existe un acuerdo total sobre el
tratamiento ideal o apropiado para cada paciente. La seleccidon terapéutica mas
efectiva es la combinacién de cirugia (tumorectomia), radiaciones ionizantes y
quimioterapia. En caso de lesiones muy pequefias se reportan buenos resultados con
radiaciones ionizantes como Unico tratamiento posquirdrgico, con dosis de 35 Gy. En
caso de tumores mayores de 5 cm, clasificados como de intermedio o alto grado de
malignidad y con factores prondsticos adversos (enfermedad voluminosa, LDH
elevada), la cirugia debe ser minima, generalmente diagnéstica, y asociarse
guimioterapia segun las normas vigentes para la variedad del tumor.”’
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Se plantea que estadios tempranos tienen buen pronistico y buena sobrevida,
mientras que estadios avanzados tienen mal prondéstico y sobrevida corta debido a la
mayor agresividad del tumor y a la diseminacién a otros 6rganos.”® La sobrevida mas
baja corresponde a pacientes menores de 40 afios, histologias agresivas y en el caso
de tumores que aparecen durante el embarazo o la lactancia; la presentacion bilateral
es un factor de mal prondéstico.®*°

Entre los afios 1984 y 1999 en el Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia
fueron diagnosticados 6 pacientes con linfoma de Hodgkin primario de mama. Las
pacientes fueron mujeres con una edad media de 48 afios (rango de 21 a 78 afios) y
2 de ellas tenia menos de 40 afios. El examen radiologico de térax, ecografia de
abdomen, tomografia axial computarizada de térax y abdomen, el medulogramay la
biopsia de médula 6sea no evidenciaron lesion linfomatosa en ninguno de los casos.
No se detectaron adenopatias axilares en ninguno de los casos. Los sintomas y signos
recordaron en todos los casos los referidos por las pacientes con un carcinoma de
mama. En estos casos se diagnosticaron diferentes tipos de linfomas: linfoma maligno
difuso mixto de células pequerfias y grandes hendidas, un linfoma difuso de células
pequefias hendidas y un linfoma difuso de células grandes, todos considerados de
grado intermedio de malignidad.’

Otros autores plantean que de todos los tumores malignos mamarios, el 5 %
corresponden a linfomas de fenotipo celular «B» y para clasificarlo como linfomas
primarios de la mama deben cumplir ciertos criterios: presencia de tejido mamario
normal alrededor del tumor y que no haya evidencia de un linfoma diseminado
excluyendo el campo. Generalmente se trata de un tumor unico, fijo a la piel y en
ocasiones con signos inflamatorios cutaneos que semejan un carcinoma inflamatorio.
Los hallazgos mamograficos son variables, desde una imagen nodular focal
relativamente bien definida a imagenes tumorales con bordes irregulares que los hace
indistinguibles de otro proceso neoplasico maligno. Los linfomas difusos de la mama
estan asociados generalmente a un engrosamiento de la piel y al aumento de la
opacidad del parénquima.

En cuanto al tratamiento del linfoma primario de la mama no existe consenso. En
series antiguas, del decenio de 1970, las pacientes eran sometidas a cirugia y
posteriormente a radioterapia, o solamente radioterapia en tumores pequefios; y se
obtenia un buen control local de la enfermedad.®’*? Posteriormente se realizaron
cirugias mas conservadoras como la mastectomia parcial, agregando radioterapia
para mejorar el control local de la enfermedad. La mastectomia total se reservé para
tumores de gran volumen, infectados o ulcerados.®"*31°

La tendencia actual se inicia en el decenio de 1990 y se orienta al tratamiento
sistémico: la quimioterapia, con el objetivo de obtener tanto un control local como
también evitar una falla a distancia, con o sin radioterapia, y se relega la cirugia para
casos especiales. El 80 % de las recurrencias son a distancia. La quimioterapia esta
indicada especialmente en linfomas con alto grado histolégico o intermedio. La
sobrevida a los 5 afios es del 35 % al 64 % y el prondstico estaria en relaciéon con la
edad y estadio de la enfermedad.™*’

En conclusion, es necesario evaluar detenidamente a toda nifia con aumento de
volumen de la mama, sobre todo si es unilateral, por la posibilidad de que se trate de
un proceso linfoproliferativo pues, aunque infrecuente en esta localizaciéon, puede
presentarse e incluso con metastasis a ganglios regionales y a distancia, con
infiltracion de médula Gsea.
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