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La linfadcnopntín nngioimiunoblósticn con disprotcincmin (!AID) es wm 

ent !dad descrita y carnctcri zndn en 1973 por Lukes y Tindle (1) y en 

1974 por Frizzern, MJrnn y Rnppnport (2,3,4). 

P1•eviomentc se hnbinn descrito entidades el inicaoorfologicruncntc simi

lares (5) bajo diversos nooibrcs co:oo: Anemia haTX>Iíticn nutoimrunc con 

diferenciación plnsmnci tolde sorcamtosn gnngl ionnr di fusn, sfndrare i!! 

nnmoproliferativo crónico pluripotcncial, linfogrnnulanntosis X. 

A1m en la actual idnd, existen dos tendencias poro su dcncxninnción uno 

de ellas tan solo caro 1 infndcnopnt in nngioinrn.moblásticn y la otra que 

agrega o esta el término con disprotcincmin. Sin anbnrgo realmente no 

existen difcrcncioEJ entre ruriJns, por lo que la utiliznci6n indistinta 

de estas denominaciones no irrpl icn mo.yor problcmn. 

Lo trascendente de esto ent idnd, es que n pesar de ser un desorden ~ 

co camín, frecuentemente 1 lcgn a In fntalidnd. Ante su progresión n 

neoplasia linfoide en algunos casos (18%). Además de sus cnrnctertsti

cas de linfoprol i feroción benigno, participación imnmológica y expan

sión clonal. Que repercuten notnblcmcnte en su abordaje dingnóstico y 

ternpcútico. 

El coso que aquí se presento es un cjcrrplo de lo evolución natural de 

esto enfe:rroodnd que se asocio o transfonnnci6n maligno con linfann in

nnmoblástico. A pesar del uso de quimioterupia coobinadn, cmcontrando 

los hallazgos típicos histopntológicos de nnilns entidades¡ coexistien

do otmque no en e 1 mi snn órgano. 
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Caso ·c1 ínico: 

Varan de 18 años de edad, con cuadro el (nico inicial de síndrane febril 

y linfndenopatía generalizada de W1 año de evolución. Al examen físico, 

se corroboró In fiebre, linfndcnopntín y se encontró crecimiento hcpáti_ 

ca y esplénico. Los perfiles bioquímicos revelaron caro datos anorrnnles 

1 infopcnia, eosinofi 1 in, eri t roscdimcntación acelerada, hipcrgrunnaglob!! 

lincmin policlonnl y fosfatnsn alcnlinn elevada. En el estudio histopn

tol6gico de ganglios linfaticos, se encontrm·on granulanas incspecifi-

cos, O.lrsa durante su evolución con hipertrnnsruninnscmin e hiperbilirr_!! 

bincmio directa leve, y con s(ndrcme ncfi•ótico incarplcto. Se detecta-

ron marcadores virnles séricos pnra (Vil[.) vh·us de hepatitis B positi-

vos con antígeno de superficie, nnticore de imrunoglohulinn G y anti e. 

Se saneti6 o loporotanía protocolizado y se inició tratamiento antifím.!_ 

co de prueba. El estudio histopotol6gico concluyó granulomns hepáticos 

inespecíficos y linfndenopatía angioimrunoblostica en bozo y ganglios 

perinorticos. Recibió trntruniento mensual con quimioterapia canbinndn 

durante ocho ciclos con 1\-1-ru\OD. A la suspensión del tratMliento sufre 

reaparición de la fiebre, crecimiento ganglionares y persiste la hcpat~ 

esplenomegnlin can fosfntnsn alcalina elevada. De cinco estudios de mé

dula ósea¡ tres fueron hipcrcelulnres, WlD hipocelulnr y ln inicial nor 

roocelulnr. 

En los etapas finales del padecimiento, el cnfcnro cursó con deterioro 

irrportante de sus condiciones [,renerales y presentó hC1TK>rrngia de tubo 

digcst ivo bojo masivo sobreviniendo In muerte, El estudio post1rorten e~ 

rroboró el dingnóst ico de LAID en mll tiples cadenas ganglionares e idc!! 
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tilico infiltración miocardica por linfana imn.moblástico. No se cnco!! 

tró lnfl Jtración de LAID en tubo dlgest ivo ni de 1 infc:ma a otra nivel. 
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IITIOLCXJ!A Y PA'.!aiENESlS 

La etiología y pntogencsis de In enfcnncdad pcnnnncccn inciertas. Las 

mani fes tac iones irmunológicns frccucnterrentc aparecen después de la 

exposición a drogas o sustancias químicas. Q..tc se sugiere nctunn COOD 

cstínulos antigénicos. Ln C}t.1JOSición n múltiples agentes se hn docu-

mcntndo en nproximndruncntc un tercio de los casos (5,8,11,12,13,19,21) 

Estas exposiciones incluyen reacciones nlcrgicns a nntibióticos, hiP:2, 

gluccmiantes orales, nnticcxnisinlcs, vitwninns y diversas vnctmas (16 

23, 24). La disflUlción imrunc cm la LA.ID, se sugiere desde las priroorns 

observaciones clínicos consistente en anemia hcroolfticn con prueba de 

Coanbs positiva, a hipcrgnnmnglobulincrnin policlonnl. Es la energía 

no relacionada n medicación, In que probnblmicntc representa In prhre

ra alteración de disfunción celular innune. La hiper-reacción de las 

células B, fué inicialmente evidente pm• In hipergrurrnnglobulincmia y 

la transfonnación de linfocitos ·y células plasmáticas en los gnngl ios 

linfáticos. Frizzcrn yn desde 1975 (4) concluyó que además de In nlt~ 

ración en las céluns B. existía involucro de 1 infoci tos T, cstn port.!. 

cipación sospechada por Ins s!mi 1 i tudcs nntc susccptibi lidad infecci~ 

sa y coexistencia con anemia herool fticn nutoinnune. Proponiendo desde 

entonces a la función reguladora de los células T un mecnniSllD basal. 

llondn y Steinberg (9) derrostrnron que In IA!D de células B prolifera 

debido a células T anonnules que inducen prol i fcrnci6n y producción de 

lgG por cé luns B. 

Varios estudios subsecuentes hnn roostrado datos variables en cuanto a 

subpoblncioncs de 1 infoci tos y sus funciones (9, 15). Con disminución 
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del núnero circulante de linfocitos T, lUlonnnlidnd en In relación entre 

llnfoci tos T nuxi 1 iodorcs/suprcsorcs por disminución de supresores pre

daninnntc en la fase ngudn de la cnfcnncdnd. Con subpoblncioncs ouncnt~ 

dna o disminuídns de células nuxi 1 indol'ns que pueden ser inclusive nor

mal en In fase OfflldO de In cnfenoodnd. Adamás de disminución en la mi-

gración de 1 infoci tos, incrffiX!nto da linfocitos B. Durante las remisio

nes el minero de T4 regresa n su valor nonnnl. Sin crrbargo, no es rnro, 

encontrar casos con prevnlcncin de predominio de subpoblacioncs T4 y 

otros T8 (5,13,15,9). 

Existe tmn hipótesis, considerada muy ntrnctivn en donde los mnnifcstn

cioncs irmunolór,icns y las no imronológicns, se cxpl icnn por disftmcio

nes causadas por un agente viral. Con lo ayudo de la microscopía clcc-

trónicn se htm descrito en muchos casos de IAID (25,26,5,9,12,13,16) lo 

p1•csencin de vh•us y partículas virales. Se dice que In infección viral 

persistente induce la prol i fcrnción 1 infoide y dn origen nl desnrrol lo 

de unn clona maligno de células l infoidcs. Las pn1•ticulns virales senc

jnntes n retrovirus se hnn encontrado tonto n nivel citoplnsmdtico (16, 

27) y a nivel nuclear (16,28). Y son varios virus los que se han eso-

ciado n IAJD, aunque su pnpcl etiológico no c!:'lte bien establecido. 

Lns primeras descripciones se realizaron ante Jos hallazgos en ffllllg'lios 

linfáticos de niños con rubcoln congénita de simil itudcs histológicas 

con IAID. Predaninnntc.-'fl"X!ntc nrboriznción vnnular prol i fe1•ación innuno

blástica y alteración en la arquitectura nodnl (lG,29,30), Otro agente 

viral inplicacto, es el virus de Epstcin Bnrr (16,31.32). Principialrrente 

en los casos que se nsocinn a plasrmcitosis excesiva. en donde se han 

detcnninndo títulos altos de anticuerpos contra antígenos de In cnpsidc 
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viral. Aunque estos hallazgos no son concluyentes (9) y ser solo Wl fac 

tor coexistente. 

Por los similitudes de lo cnfcnrednd con el Sin\, se postuló la proba-

bilidnd de que el arrcntc causal fuera un virus de In familia HrLV. Esto 

apoyado por los hnl lnzgos en los ganglios linfáticos muy semejantes n 

los encontrados en las fases tnrdins del Sin\. Sin errbnrgo, los estu-

dios de escrutinio para la esta infección en pacientes con diagnóstico 

de LAID han sido negativos (9,16). 

Por técnicas de imrunocnzimáticns y de anticuerpos rmnoclonnles contra 

INA polimernsn alfa se hnn detectado títulos elevados de oncogenes c

myB RNA en pacientes con IAID en médula ósea. Aunque no se consideran 

etiológicos, si tienen gran participación en la patogencsis de los est~ 

dios trnpranos de In lAID a trnv6s de codificación de nuclco proteínas 

y proteínas de In superficie célulnr. Se ha corroborado además, expre

sión ni ta de N-ras M:mA con pobre regulación de In expresión de C-fos 

en pacientes con IAID (519,16). Sin cni>argo, estas anonnnlidodes1 nl no 

ser inducidas por rurplifnción o renrreglo de ~nes de RNA son reversi

bles al uso de ciclofosfomidn. Esteo se darostró en grupo de pacientes 

tratados con ciclofosfrunida con dctcnninncioncs pre y post trntnmiento. 

En donde se encontró que los niveles elevados de N-rns retornaron n vn

lors nonnalcs después de lo terapia y en forma similar, los niveles de 

C-fos que inicinlmcntc estaban bajos; se incrementaron después del tr~ 

tmniento. Mientras que In expresión de c-nyc y c-myb no m ostró cnm-

bios significativos en lns mismas condiciones. Los carrbios de c-~os y 

N-rns puede proveer unn medición objetiva de In severidad de In enfer

medad y In eficncin de vn1•ios protocolos de h•ntnmicnto (6,10,16). 
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Se hn observado nuronto drrunú t ico, del porcentaje de linfocitos qua ex

presan antígeno IIlA clase 11. QJc se concentra en linfocitos B, c6lulns 

rmnoci to-mncrófngo y linfocitos T nctivndos (16). Estudios sinultáneos 

han denustrodo que In rmyorín de las célulus T fueron nctivodns y expr~ 

soron HI.A DR. 

El nnúl is is cromJsánico hn corroborado Jns f'onnas clonnl y no clonnl de 

In L/\ID (9). Kruneko y su equipo (9) reportó este hallazgo por !t·es biOJ2 

si ns secucncinslcs de w1 caso que progreso a l infama; en donde In ol tc

rnción clonnl presente en cl primero, no se corroboró en In segundo 

biopsia en donde ya hubo 1 infoma. Ci togenct icnnxmtc In trnsfonnnci6n ""!! 

lignn (9,10) se relacionó u una segunda clona, que cstnbn presente des

de la primera biopsia. En un ¡;¡•upo de 18 pncicntcs, 5 tuvieron cnriotipo 

nonnnl y 13 rrostroron ononnnl idndcs croonsanicas con triscmia de croons~ 

mas 3 y 5 en seis y tres casos rcspcct ivonxmtc. 

CARACrnRI STI Q\S CL IN 1 Q\S 

Las manifestaciones clínicas de esta enfernX?dad no son específicas de la 

misna pero si constantes. Ln cnfcnncdnd se ha descrito en sujetos cuyo 

rango de edad emprende desde Jos 5 hasta los 92 años. Aunque la mayoría 

esta entre ln sexta y séptima décndns de In vidn. La incidencia es lige

ramente superior en harbras que en rrrujcrcs con unn relación 1.2:1. 

Los síntomas son de presentación rápida, referidos de un dfn pnrn otro y 

consistentes en: 

Linfadcnopntín, qua aunque inicialmente locnliznda tienden ser general.! 

zndo en wms scmunos. Ibloroso en ocasiones. 0.mndo su presentación es 

locolizndo suele afectar In cadena cervical y supraclavicular (16). Tnm-
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bién se hn encontrado 1 infndcnopnt in mcdinstinnl e hi 1 iar ccxoo parte de 

la general i zadn. 

S{ntanns constitucionales cerro fiebre, diaforesis, anorexia y pérdida 

de peso. 

Hepatoesplenancgnl ia (9). 

l'mnifcstacioncs cutáneas (1) con rnsh hasta en un 40% de los cnsos,in-

clusive precede el cuadro hasta por dos años. Atmque corm.trJTiente de una 

SBnllilll hastrn tres meses. Su presentación consiste en una erupción gen~ 

rnlizndn muculopnpulnr, petequial o pnpulonodulnr. Y se relaciona en un 

tercio de los casos a exposición previa n medicamentos entre los cuales 

se encucmtrnn nnticcxnisinles, y antibióticos. Puede ncorr;mñnrse del pr.!! 

rito, este últiroo se ha relacionado n hipersensibilidad hasta en tm 30% 

de los casos. 

Existen otras muni festnciones que rosul tan de la afección n otros órga

nos y cuyn presentación es variable: 

RJIJ\.lrn: Se manifiesta con síntcrnas de dificultad respiratoria, tos con 

severidad variable dependiente del patrón y grado de involucro y de su 

asociación a CCJllllicacionas consccuentas de la tarnpia imunosupresora. 

Con hallazgo radiológico de un infiltrado intersticial difuso o locali

zado, o bien nódulos pulrronnres. Misroos que requieren de estudios histo 

patológicos para su dingnóst ico correcto. 

RENAL: Lo afección renal, puede l levor o insuficiencia renal con grado 

variable atribuida o coexistente con uropotín obstructiva, nefropatrn 

agudo por ácido úrico, glomcrulonefri tis, nefrocnlcinosis, protei.nuria 

de Bance Janes y depósitos de irm.moglubul inns a nivel glancrulnr. Ln -

rnuni fes loción mús carnín de la afección renal en general es la anasarca. 
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SISTEI\\o\ NERVICID: La nf.ccción peri féricn, suele mnni fcstnrsc por lo in

fi Itrnci6n m:mingcn. 

Tubo digestivo: La ·sintcxnntoJogín gostl'ointcstinol se presento cam do

lor y harorrngin predominantemente. Aunque twrbién cOOD diarrea y fiebre 

M:Jrcb y colnborndorcs (35) describió un cuadro de disfagia, dolor nbdan! 

nnl. síndrare diarreico y hemorragia rmsivn. En el que se dcm:>stró por 

necropsia fnfi l trnción, ulceración y datos de hcroorrngia. Y Bnucr (36) 

describió otro coso de LA.ID mús síndrcxm de SjOgrcm que nucre por hcrn:>-

rrugin mnsivn secundario n úlcera gástrico infi l trodn. E infornD de oti•os 

casos que en fomm inicial se diagnosticaron caro cnfcnncdnd inflamatoria 

Intestinal tipo Enfenrednd de Crohn. 

Rctmntol6gicns: M.Jchns de los 1M11i fcstncioncs secundarios a In afección 

de los órganos prcvinmcnte mencionados, suelen asociarse con nrtrulgias, 

artritis, uvcitis, edema, serositis y nódulos subcutáneos. Qlc sugieren 

enfenrednd nutoirm.me, procesos malignos de irnJ..Dlodeficicncin. 



PRESENTACION DE LAS CARACTERISTICAS CLINICAS EN CASOS 
DE LINFADENOPATIA ANGIOINMUNOBLASTICA CON DISPROTEINEMIA 

Lopez-8 Azevedo Steinberg 
1983 1985 1988 

n:9 n:272 n:l50 

CARACTERISTICA CLINICA % % 

LINFADENOPATIA 98.5 99 
generalizada 100 88 88 
regional 12 11 

ESPLENOMEGALIA 66 67 67 
FIEBRE 66 63 62 
HEPATOMEGALIA 66 63 62 
INVOLUCRO MEDULA OSEA 53 53 
PERDIDA DE PESO 66 50 52 
DIAFORESIS 66 46 47 
RASH 44 45 45 
PRURITO 39 
HIPERSENSIBILIDAD 66 25 
INVOLUCRO PULMONAR 21 
EVOLUCION A LINFOMA 8 9 
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<llRSO CL IN! OJ: 

La poca certeza de la nnturnlczn de ln LA.ID; se refleja en el nbordnjc 

tcrapcútico y en el curso goncrnlmcnte· ÍfllJ:rcdcciblc de In enfcnncdnd. 

El curso el inico es cxtrcrnadammtc diverso (16) y vnrin desde formas 

relativamente benignas hnstn severos y progresivas que tcnnion en la 

nuerte secundaria n infección o n trnnsform1.1ct6n mol ignn. 

La remisión espontáneo varío de acuerdo n difercntns series (5, 9,11, 

12,16) desde uno hasta treinta rrescs. ~urricndo en un 10% de los ca-

sos entre los primeras scrnnnos a meses de ln enfenncdud. Con durnci6n 

inclusive de hasta cinco nfi.os. 

Más del 25% de los casos con dlugnóstico de LAID tienen un curso benlg 

no (16). Lo evolución ul lnfaro mol igno, se ha docuncntado desde los e."_ 

tudios originales y confirmado por otros. Con intento de dotal lar y r_!! 

conocer los al terncioncs histológicos que pudieran servir de cnrncte-

risticns prcdictivns n evolución maligna. El porcentaje de trnnsfol'fOD.

ci6n vnrln de diversas series de un 20 (16) n un 35% (9) hacia 1 infana 

imunoblástico. otras enfcnncdatlcs malignas asociadas son: Enfenrodod 

de Hodgkin, linfcxm histiocitico, linfaro de células t, linfC11111 de 

Burkil, so1•comn de Knposi (16,35,36). Tw1bién se ha asociado o corcinE! 

rna en un 4% con HIV negativo. 

La evidencio histológica inicial de Iinfam irm.moblástico se ve suge

rida por la presencia de nidos innunobló.sticos (células linfoides gr6!} 

des con abundante ci toplnsrnn pi\! ido) en los gong! ios 1 infát leos (38). 

Y se ho reportado lo coexistcnciu de LAIO con l infann irm.moblást ico 

en un misrro ganglio o en ganglios diferentes de un miEml paciente. La 

sobrevidn medio de 35 me.ses se reduce o 6 rmses en los casos con este 
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hnl lnzgo. 

En los casos con progrcsi6n histológico n 1 infOOlll mnl igno se han dooos

trodo ÍmlJfloblastos con características de l infana de células T. Estas 

cnrncterísticns incluyen tDlU al tcración en la relación entre células 

auxiliadoras y supresoras. Y anonnal idndcs de expresión antigénica en 

las células t infiltrnntcs (5,9,12). Demostrándose en algunos pacien-

tes con I.AID disminuci6n de la expresión de T7. 
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Ha! lazgos de Laboratorio 

fl,\J.chns de las cnracterfsticos de laboratorio, se piensa sean sccWlda-

rlas a respuesta de células B aberrantes (16). 

Al igual caro sucede cm los mnni festncioncs el fnicns, no hoy cnractc-

rísticns lnborntorialcs dingn6sticns. Sin crrbargo, se han encontrado 

los siguientes anonnnlidndes en esta cnfcmX!dnd: (5,8,12,16). 

- Anemia, hasta en un 24% de los cosos; con cnracter{stica nonrocrtica, 

nonnocrémicn y de origen mul ti factorial incluyendo In hcmSl is is autoi!! 

nune con prueba de Coatbs positivo. 

- Pruebo de Coarbs posi t ivn nsocindn o no o lUlcmin, hasta en un 50% de 

los casos. 

- Anonnal idodcs de la serie blanca con lcucoci tos is, en ocasiones de 

tipo leuceroide, eosinofi lin y t.m form.n roonos frecuente leucopenia, li!! 

fopenia a expensas de T4 (indicar de mal p1•onóstico) y roonocitosis. 

- Trarbocitopenin, con rrcgacariocitos nonmlcs en la rOOdula ósea 6 en 

algunas ocasiones nurentados. Se asocian Cocxrbs positiva. 

- Frotis de sangre periférica, que puede revelar innunoblastos circu-

Iantcs, además de células linfoplasrrocitoides, células plasmáticas nuy 

sanejantes en características u las halladas en médula 6sea o en gnn-

gllos linfáticos, con citoplasma basofilico (16). 

- Dlsprotelncmia con hipcrgrunnoglobulincmia pollclonal con más de 60% 

por litro en un 75% de los casos. Y asociada a células plasmáticas cir 

culantcs y a hiponlbuninernin. Suele preceder a otras anonnal idndes co

ITD hipogamnaglobulincmia rronoclonal (lmunoglublina Al 6 policlonal, 

gnrmpntfn m:moclonnl, crioglobulincmia, criofibrinogcncmia y a lo pre

sencia de aglutininas al fria (16,33,34). Lo gnrmpat(n m:>noclonal se ha 



ANORMALIDADES DE LABORATORIO EN PACIENTES CON LAID 

ANORMALIDAD 

ANEMIA 
hemolítica 
coombs positivo 

HIPERGAMMAGLOBULINEMIA POLI 
LINFOPENIA 
LEUCOCITOS IS 
EOSINOFILIA 
INMUNOGLOBULINA MONO 
LEUCOPENIA 

LC!'C2 B 
1983 
n:9 

\ 

33 

33 

CELULAS LINFOIDES ATIPICAS EN FROTIS 
TROMBOCI TOPENIA 
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27 
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76 
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70 
52 
33 
27 
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asociado a ln conversión a 1 infomn de células B. 

- Los inrrunoci tos suelen disminuir confonnc progresa la cnferroodnd. 

Existen otras ni terne iones nx:mos frecuentes, qua incluyC!n: 

- Anonnal idndes en las pruebas de función hepática 

- Hiponatremia 

- Elevación de Dcshidrogennsn láctico sérico (indicador de mal pron6s-

tlco). 

- Hipoalbuninemia 

- Hipocarplcmcntemia 

- ALrncnto de 1 isosimas 

- Hipcrcolcanin con o sin producción de pnretonronn 

Adanás de los estudios de laboratorio y de las anormalidades en los r,!! 

sultodos de los mismos. Se reccxnicnda realizar otros estudios conside

rados corm ccuplemcntarios y de gabinete coou son la 1 infnngiografín, 

tormgrafia cooputada y estudios de ~'.bdicina Nuclear con gal lo corm ra

diofármaco. 
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Patología: 

El reconocimiento roorfológico de In IAJD, caro \UlR nuevo entidad npnrc

cio ni revisar, casos de otros desórdenes 1 infoprol i fcrativos en fo1mn 

retrospectiva. l\'llchos de ellos, clasificados previamente caro Enfcrn1e

dnd de Hodgkin, !infama o hiperplasla nodular atípica (5). 

Debemos considei•or que n pesar de que los hallazgos patológicos sean 

cnrncter:lsticos (16,1, 2). En fo1mn individual, no son suficientemente 

precisos para pctmitir un diagnóstico específico a través de criterios 

pntol6gicos únicumcntc. Por lo que deben tc:marsC! en cuenta las carnet~ 

risticns clínicas, antes de llegnr a In conclusión diagnóstica. 

Las cnrncterfsticns rrorfológicas de lo l infndcnopntfa angioimnmoblás

tica incluyen: 

+Infiltrado linfocitario plcamrfico de ganglios Iinfáticos(5,9,16). 

+ Irnnmoblastos plnsrooci toldes 

+ Células plasmáticas (5) 

+ Proliferación arborizantc de pequeños vasos, en áreas paracortical 

con hiperplasia e hipertrofia endotelial (3,5,16). 

+Depósito intersticial de material ruoorfo acidófilo, que se extiende 

por debajo de la cápsula de los ganglios linfáticos, hacia el tejido 

circundante (16). 

+ Eosinofi los e histioci tos tisulares 

Se pueden encontrar figuras mi tóticas y atiplas celulares. Y de¡}6sitos 

de sustancia nmiloide intersticial y perivascular, que por supuesto no 

son cspeci ficns de este padecimiento. 

Knecht (9) resum en tres los hnl lazgos diagnósticos de LAID: 

1.- Cl>liternción de In arquitectura del ganglio linfático 
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11.- Prol i fcración vascular nrhoriznntc 

III .- CI tologln plecxrorficn (deprcción 1 infoci ten y retención 1 infoblá_!! 

ti ca. 

Estos misros cri tcrios son los que describe J<oo en 1984 (50) caro cri

terios mnyores pnrn ln IAID. Jnffo (16) señala caro cnractcristicn hi!! 

to lógica mayor n In nl.tcrnción ccq:>lctn de la nrqut tccturn, con susti

tución por linfocits, inmmoblcstos y células plnsmdticns. Con o sin 

histiocitos y cosinofilos, Los estudios secuenciales de ganglios linf_! 

ticos en biopsias y autopsias hnn rcvclndo la reducción progresiva del 

núrero de 1 infoci tos con o sin fibras is y ncunulnción intersticial del 

mntcrial ncidofi lo ya ccxncntndo y de infi 1 trndo rronom5rfico de imuno-

blastos. 

Esto infi 1 trnción, puede involucrar casi todos los órganos de la econo

mía pero mds frecuentemente nfcc:tn: bazo, rréduln ósea, pulnxmcs, hígado 

piel, riñones, tubo digustivo y cornzón (16,47). Ln infiltración a méd!! 

In ósea y a piel es la más sugest ivn de In enfenoodad. 

La biopsia de m.5duln ósea en IAIO, rruestrn áreas de hipocelulnridnd r!!_ 

deadn de hiperplasia. Esta área de hipocelulnridad es la localización 

parotrobeculnr y lns áreas dchipcrcelularidnd son confluentes y carpue!! 

tas de un infiltrado polirrórfico típico con proli.fcrnción vascular yª!! 

mento reticular (48). 

El involucro de la piel (5,16) ocurre en más del 50% de los casos y las 

características son rruy vnrinblcs y nndn específicas. 

Cn::;i sicnprc se presento caro vnsculitis linfocíticn con proliferación 

vascular, células rojas cxtrnvnsndns, células plasmáticas maduros, li!! 

focitos con núcleos idcntudos e histiocitos que afectan In dennis pro

fundo y avanzan o In medio. 
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La biopsia de puhmn ha 11Y.>Strado (5) lnfl J trnción perivasculnr y septai 

mixto con similitud al de Jos ganglios linfáticos con células plasmáti

cas e imunoblastos. 

Los hallazgos histopntológicos en la afección de tubo gastrointestinal 

(3,49) son grnnulanns ~'úlceras núltiples. 

A través de t incioncs inmnocnzimát icns y con ant icucrpos nxmoclonnle~ 

contra r.NA polimerasn alfa, se hn identificado subpoblación T4 positi

va caro elemento prollferativo en el 37.5i de los casos (5.9.11) y TB 

positivo en un 4 a 8% en fonnn regular. 
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DIACNETIOJ DIFERENCIAi, 

La Linfndcnopatfn Angioinnunoblásticn, debe distinguirse de otras enti

dades en el espectro de las l infadcnopntíns. Desde In foITllll reactiva 

hasta el 1 infomn franco. Incluyendo entre el las n la hiperplasf a 1 lnfo.!_ 

de reactiva, linfndcnopatín nutoimrune, Iinfana de células T y enfenoo

dad de Hodgkin. Las distinciones entre estos padecimientos, pueden ser 

di fíe! !es de establecer tanto el fnicn caro desde el pllllto de vista de 

histopntología. En In linfndcnopntin nutoimnme, el cuadro clínico pUE_ 

de ser similar, los hnl lnzgos en el estudio de lns biopsias no ClJllllCn 

con los criterios histológicos para LA.ID ya establecidos (16,45). 

En la linfndenitis reactiva, cano son las virales¡ el curso clínico 

suele ser más rápido e histopntologicamentc existe hipcrplnsia parnco.E_ 

tical florida con gran celularidad, pero con arborización vascular mí

nima. En el caso del síndrcmc de Imunodeficicncin Adquirida, en donde 

Bllbas enfenIX!dndes pueden tener adenopatías, síntomas generales, infe.9_ 

ción oportunista, sarcoma de Kaposi, hipergnmnaglobul inemia y altera-

ción de T4/T8, el diagnóstico diferencia! se establece histopatolog!c_ll_ 

rn::!nte por la ausencia de arborización e imnmoblnstos en el SID\ y del 

virus de la irm.modeficiencia hunnnn en los pacientes con IAID (16). 

Una variedad de linfana de células T con al to contenido de células ep.!. 

teloidcs tiene caracteristicas nx:n·fológicas y clínicas que semejan a 

las vistas en I.AID (14) con fenáneno hipe1•inrrn.me rrruy semejante en cara.2. 

terísticas al observado en los casos de LAID. Estableciéndose In di fc

rencia entre rurbos a través de estudios histopatológicos. En el Linfo

rm de células T hny más atipia citológica en los células linfoides e 
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imunoblastos. La distinción es dificil ya que inclusive se ha conside

rado a la IAID cano Wln variante de l lnfomn de células T (46). 

En In Enfermedad de Hoclgkin, en donde taai>ién se encuentra W1 Infiltra

do polirOOrfico celular, el diagnóstico se establece en base a la presa~ 

cía de células típicas de Recd-Dtcrnberg y de las variantes m:monuclca

res características que permiten usualrrxmte establecer la distinción 

con IAID. 



19.-

l'Fl:NJS'l' 1 en 

La sobrevidn prcmcdio se hn calculado entre 15 a 30 mases en las series 

mns grandes pub! !cadas. Aproximnd1J111Cnte el 20% sobrevive más de 5 afias. 

Los pacientes que tienen ranisirln cmpletn en font'ID. espontánea tienen 

mejor pronóstico que los que tiene remisión parcial y por supuesto de 

los que no tienen remisión de ningún tipo. 

La irrportnncin de definir y precisar los factores pronósticos radien en 

optimizar el abordaje tcrnpeútico en cada caso, puesto que el tratamie_!! 

to es controversia! y variable desde monoterapia hasta pal iquimiotern-

pla. 

Archintm y colaboradores (22) analizaron In evolución de 30 casos a 42 

meses en forma prospectiva y encontraron mm sobrevidn prcxnedio de 24 

meses con derrostrnci6n estadística de los siguientes pnrácrotros pron6~ 

!leos: 

- Asociado a sobrevida mlis larga: adenopatías localizadas 

- Asociado a sobrevida más corta: exposición a drogas al inicio de la 

enfenoodad, rash, eosinofilia tisular en ganglios linfáticos, deshi

drogennsa láctica auncntnda. 

En ott•os estudios (39,40,42,48 y 44) se menciona que la deplección lin

focitnrin n nivel de ganglios J infáticos, la 1 infopenia peri féricn se 

asocian a enfenrednd prosresivn, Jo misn:> que el parárrotro ya mencion! 

do previamente de eosinofilia tisular, 

Otros autores (5.9.13) ndmW.s de lo linfopenio, scfinlnn o la presencia 

de ccnplejos innunes circulantes y a lo fnl ta de hipergamnoglobul.inemio 

caro indicadores pron6st icos adversos, nW1que sin corroboración estad!~ 

ticn significativa. 
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Por otra parte López Bercstein (11) dcnucstro que la ausencia de aler

gia y de grumpntfn policlonnl son indicadores de buen pron6stico. 

Por lo que, de acuerdo o lo anterior, el pronóstico es malo a pesar de 

la rrodalidod tcropeúticn que se utilize. Con \Illa sobrcvida n~din de 

aproxlmadwoonto l. 5 nños y solo un 30% sobrevivirá 2 nños (16). Es pr~ 

ciso señalar que las manifcstl'.cioncs iniciales de este podecimiento,no 

se relncionnn con la evolución posterior de la misno. (16). 
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No hny tratamiento efectivo. Son los corticosteroides el agente más us!! 

do; tanto en roonotcrapio cerro en terapiit coobinndn con otros agentes e~ 

nn ciclofosfmnida, COP (citosina 1 oncovin, prednisonn) o I\UPP (rrostazn, 

oncovin. prcdnisonn y procnrbacina). Aunque en rurbns rrodalidndes, los 

resultados son conflictivos y divergentes. A pesnr de que los cort icos

teroldcs son considerados el ognnte de clecci6n; por sus efectos rrenos 

tóxicos en corrq:inrnción al resto de los agentes quf~ioterapicos, Se ha 

dllllJstrado rmnos efecto coon m::moternpin que en pollquimioternpin. En 

otros estudios (5,9,13) no se ha deroostrndo diferencia en la respuesta 

al coopnrnrlos con agentes citotóxicos. La prednisonn logro remisión 

cmplcta en In mi tnd de los casos. Y las segundas remisiones con dicho 

fánnnco son menores ni 20'6 y de mínima duración. Por lo que es prirmr

dinl, la individualización del tratamiento y ajuste de acuerdo ni cur

so, respuesta ni tratamiento, presencia de carpl icaciones infecciosas 

o efectos secWidarios a In quimioterapia sobre todo en pacientes seni

les. Las infecciones son las misrras a las que se hnn asociado a imrun~ 

deficiencias por al teraci6n en las células t e incluyen; las ocasiona

das por virus de la imrunodeficiencia httnOlla, citomcgnlovirus, virus 

de Epstein Barr, micobncterias, hongos oportunistas e inclusive paras.!_ 

tos. Ln rwiyoría de los pacicmtcs mucre por infección, pero entre el 5 

y 20% lo hace por el dasnrrollo de linfomn B 6 T, y en casos más raros 

por enfenoodad de Hodgkin (16,39,40,41). 

Algunas rrodnl idades de tratamiento reportan beneficios l imi tactos ·tal es 

el caso del uso de Icvamisol, plasinnferesis y de mctilprednisolonn in--

. \ 
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travcnosa o dosis oltns. 

Pnngal is y colaboradores ( 13) reportó la presencia de remisión .ccnplcta 

en el 06% de los casos de su serie, en donde el 33% sobrevivió oproxi~ 

dnmmtc 42 meses. ClJscrvundo q,ue lo sobrcvidn en remisión carplctn era 

mayor que sin ella, dcrrostrodo en fonnn estndisticmrente significativa. 

Lo misno se observó para los pacientes que 1 levnron pal iqutmiotcrapin 

carbinndn al cropornrlos con trntnmicntos con rn:moterapin. 



CONCLUSIONES 
como pudimos constatar.la LAID es una entidad poco fre--

cuente.su presentación en nuestro medio se desconoce.Pero 
probablemente no sea diferente a la informada en la 

literatura mundial.Aunque no existen publicaciones al 

respecto de nuestro pais. Los resultados de di versas 

investigaciones hasta el momento sugl eren que aunque la 

causa de la LAID es desconocida y probablemente pueda 

variar en diferentes personas: una caracteristica común 
es la excesiva actividad inmune.que permite el desarrollo 

de cambios histológicos especificas en tejido linfático y 

de expansión clona! en los linfocitos B y T .Dicha expan

sión es la que en ocasiones permite que progrese a linfo
ma bien establecido ,o más frecuentemente que involucione 
ya sea por los procesos normales de inmunorregulación o 
debido al tratamiento.Parece ser que las células T estimu 

lan la prol.Ueración de células B y su diferenciación a 

células productoras de inmunoglobulinas. Y se considera 

que probablemente esta estimulación se deba a factores de 

crecimiento y diferenciación elaborados por las células 

T.Esta hiperactividad celular puede verse alterada por 

supresión inmune más que por estimulación inmune. Y es 

precisamente en esta etapa.cuando existe la predisposi-

ción a infecciones que constituye el mayor problema 

clinico. Por lo que la LAID, es considerada como un punto 

intermedio entre una expansión linfoide benigna y una 

transformación linfoide maligna.Y es probablemente el 
entendimiento del por qué algunas personas remiten y 

otras evolucionan a neoplasia, lo que en el futuro nos 
permita avanzar e interferir en la evolución de la enfer 
medad. Ya que hasta la actualidad . los resultados en el 

tratamiento no han sido concluyentes. Se considera que 

probablemente la ingenieria genética y los avances de la 

misma puedan contestar en un futuro estas interrogantes. 

23·-
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