GUIA DE PRACTICA CLiNICA ORL-27

osecac/b\

OBRA SOCIAL DE LOS
EMPLEADOS DE COMERCIO
Y ACTIVIDADES CIVILES

Granuloma (Linfoma) Medio Facial Ao 2014 - Revision: 0

Dra. Mariana Amador Paginalde5

Resena Historica

La primera descripcion de lesiones destructivas de la cara y nariz fue realizada por
McBride en 1897. Fue Steward quien informé 10 casos de procesos destructivos cronicos
mediofaciales en 1922, entonces denominados sindrome o granuloma de Steward. En
1949, Williams aplicé el término “granuloma letal de la linea media” para describir una
lesién destructiva primaria de la cavidad nasal pero que puede involucrar otros sitios
locales o a distancia.

Otras Denominaciones

Granuloma mortal de la linea media

Enfermedad destructiva de la linea media idiopatica
Histiocitosis maligna

Pseudolinfoma

Granuloma de la linea media maligno

Gangrena medio facial

Granuloma de linea media incurable

Reticulosis pleomorfica

Granulomatosis linfoide

Patogenia

Se han involucrado distintos factores, entre los que se citan mutagenos fisicos y quimicos,
asi como la accién de afecciones virales vinculados con efectos oncogénicos, como el
virus del papiloma humano o el virus de Epstein-Barr (EBV).

Los avances técnicos (inmunohistoquimica, citometria de flujo, biologia molecular) han
permitido una clasificacion mas precisa en los Ultimos anos. Aunque el sitio mas comun
de afectacion es la linea medio facial (cavidad nasal), estos linfomas de células natural
killer (NK) o linfocitos T también puede involucrar tracto aerodigestivo superior, partes
blandas y 6rganos sélidos.
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Origen de las células que intervienen en la respuesta inmune
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Las células NK constituyen una subpoblacion de linfocitos con capacidad intrinseca para
reconocer y destruir células infectadas por virus, asi como ciertas células neoplasicas. Los
linfomas NK se caracterizan por infiltracion angioinvasiva y angiodestructiva, dado que
invaden las paredes de los vasos y desencadenan obstruccion, trombosis y destruccion
(de ahi su nombre de linfoma angiocéntrico).

De acuerdo con la clasificacion de la OMS, se los categoriza en la actualidad como
linfomas NK/T extranodales y se postula su acentuada asociacion con el EBV. Por
consiguiente, se reconoce para estas neoplasias un predominio en areas geograficas con
mayor exposicion a este agente, como ocurre en Asia y América del Sur.
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Los linfomas no Hodgkin, incluidos los linfomas extranodales NK/T, constituyen una de las
neoplasias mas frecuentes en los pacientes VIH positivos y se describen también en
individuos con inmunodepresion por otras causas, incluidas las enfermedades
autoinmunes y la terapia inmunosupresora. Los inmunofenotipos mas frecuentes
corresponden a la expresion de los antigenos CD2+, CD3+ y CD56+, asociados con EBV.

Marcadores de Superficie de las Células NK Humanas

Marcador Especificaciones compartidas
Minoria de linfocitos T, granulocitos, algunos
CD16 (Fc-gamma-RIII) macréfagos
CD11b Granulocitos, monocitos, algunos linfocitos T
CD38 (*) Linfocitos T activados, células plgsméticas,
precursores hematopoyéticos
CD2 (*) Todos los linfocitos T
CD7 Todos los linfocitos T
CD8 () Algunos linfocitos T
CD56 Minoria de linfocitos T
CD57 Algunos linfocitos T
Receptor de interleuquina 2 (cadena beta) Linfocitos T activados

(*) Expresado por sélo un 10% a 80% de las células NK

Manifestaciones Clinicas

Ulcera palatina (con perforacion o sin ella)

Necrosis de uvula

Ulcera nasal (con perforacién septal o sin ella)

Necrosis de cornetes

Comunicacién antrobucal

Adenopatias cervicales

Edema y dolor facial

Obstruccioén ventilatoria nasal unilateral o bilateral

Compromiso de estructuras vecinas

Complicaciones

Diseminacién de la neoplasia a pesar de la terapia

Amaurosis (compromiso orbitario)

Meningitis

Celulitis facial

Hemorragia masiva

Compromiso del seno cavernoso

Sepsis y shock séptico
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Elementos Diagnoésticos

Interrogatorio y examen fisico

Imagenes: tomografia computada, resonancia magnética

La biopsia establece el diagndstico definitivo

El tratamiento consiste en radioterapia y quimioterapia de acuerdo con los protocolos
establecidos.

Debe sospecharse esta afeccién en toda lesidon nasal o palatina en linea media, con
ulcera o necrosis, de evolucion rapida, que no mejora con el tratamiento médico y
presenta cultivos negativos. La biopsia negativa con evaluacion convencional no descarta
esta patologia y se requieren estudios inmunohistoquimicos.
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