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RESUMEN EN ESPANOL:

Se presenta el casc de paciente masculinc en 1ga quinta

década de 1a vida, con historia gde cuatro meses de

obstruccidn nasal derecha, rinorrea hematopurulenta Y

Costras. La exploracidn inicial mostrs tejido necrético Y

costras en fogsas nasales, Tres meses despuds 1e aparecid
perforacién septal Y una lesidén erosiva necrética en paladar durec.

La tercera biopsig reporté reticulosis polimorfa. Una revisidn
histopatclégica de 1a Gltima biopsia demostrd Linfoma Centrofacial

El paciente recibié radicterapia Y cuimioterapia, logrindose

la remisién cempleta de la lesién. sSe muestran fotografias cince
afios después de 1z lesidn inicial. Estos linfomas se

pPresentan con tlceras Y erosidn de cartilage y hueso de la

nariz, sencs paranasales Y paladar. Son polimérficos y

existe evidencia de su asociacidn con el virus Ebstein Barr.

La inmunohlstoquimica Y genética molecular ¢asli han resuelto
los problemas diagnéstico Y terapéutico de 1z enfermedad. 1a

ABSTRACT

The case of a male patient with history of four months of right
nasal cbstruction, hematopurulent rhinorrea and scabs is presented.
The initial examen showed necrotic tissue and scabs in the nasal
fossae, Predominantly in the right side. Three months later g
septal perforation and an erosive injury of the hard palate
appeared. Two injtial biopsies only showed chronic inflamation
but a thirg bicpsy reported polimorphic reticuleosis. A review of
the third biopsy material showed a non-angiocentric intermediate
centrofacial lymphoma. Treatment wath radiotherapy and chemotherapy
succesfully obtainegd total remission. These lymphomas usually
Present as ulecers and erosions of the cartilague and bone of the
nose, paranasal sinuses and palate. They are polimorphic and there
is evidence of their association with Previcus Ebstein-Barr

virus infection. Immunohistochemistry and mellecular genetics are
usefull tools for the diagnosis and as a guide for the treatment of
the disease. Prognesis depends on the extension of the disease.



The male patient is in his fifth decade with a history of four months with right
nasal obstruction, hematopuruient rhinomea and scabs in the nose. The initial
physical examination showed necrotic tissue and scabs in both the nasal foci.
Three months later he presented a septai perferation and eroded necrotic injury in
the hard palate. The two initial biopstes that were reglized showed chronic
unspecified inflammation and the third reported a polymorphic reficulosis. The
hystopatotogical analysis of the material of the third biopsy showed the existence
of a non-angiocentric intermediate centrofacial lymphoma.

The patient was submitted to treaiment with simultaneous radiotherapy and
chemeotherapy with the end result of a total successful remission of the lymphoma.
These abnormalities usually appear as ulcers and erosions of the cartilage and
bones of the nose, the paranasal sinuses and the polate. They are polymornphic
and there exists evidence of its association with the Ebstein Barr virus, The patient
has been observed during the last five years and has shown no evidence of
recurence of any reloted symptoms of the disease. As a consequence of the
sickness, the patient had dificulties to talk and eat, but with rehabilitation he now
has adecuate phonation and eating capacity.

Imrmunohistochemisiry and moflecular genetics science branches in
medicine have almest resolved the diagnosiic and therapeutic probiems related
to this sickness. The individual's prognosis depends mainly from the extension of the
affection and seriousness of the disease he suffers.



INTRODUCCION

El sindrome de granuloma de la linea media se enmarcé hace algunos afios en
cuatro entidades: Granulomatosis de Wegener, Reticulosis Polimorfica, Enfermedad
idiopatica destructiva de ia iinea media v Linfoma No Hodgkin.® sin embargo,
avances en la inmunohistoquimica y genética molecutar han permitido una mejor
caracterizacion de la superficie celular, vy muchos de estos casos se han venido
enmarcando ahora como Linfomas no Hodgkin de celulas T. Estos linfomas nasales
son unicos cuando se les compara con otros linfomas no Hodgkin. En este articulo
presentamos un caso representativo de esta enfermedad, su evolucion, respuesta

al tratamiento v seguimiento posterior.®



REPORTE DEL CASO

Se trata de un paciente masculino de la quinta década de ia vida, con un cuadro
clinico de obstruccion nasal derecha. rinorrea hematopurulenta y costras. Durante
la exploracion fisica se encontré tejido necrético en la fosa nasal derecha y costras
en ambas fosas nasales como Gnico hallazgo. El paciente recibid tratamiento
antibidtico con Trimetropin-Sulfametoxazol (160-800 mg cada 12 hrs por tres

semanas)™, con mejoria parcial del cuadro.

Tres meses despues, acude de nuevo a nuestro servicio al volver a presentar la
misma sintomatologia. ESta vez durante |a exploracion fisica se encontrs una
perforacion del septum nasal y una lesién erosiva de bordes necréticos del paladar

en la linea media.

Dos biopsias iniciales con abundante muestra vy tomadas de tejidos profundos sélo
mostraron inflamacion cronica inespecifica. Estas dos biopsias iniciales se tomaron
dentro de los primeros tres meses de la enfermedad, antes de recibir el
trimetropin-sulfametoxazol. Una tercera biopsia reporté Reticulosis Polimorfa, El
paciente fue enviado a oncologia en donde se e realizd un estudio sistémico de
rastreo tumoral resuitando negativo, excepto para el ya mencicnado. Una revisién
anatomopatoldgica de la ditima biopsia reportd Linfoma no Hodgkin de celutas T

de grado intermedio no angiocéntrico.



El paciente fue sometido a tratamiento médico oncoldgico a base de radioterapia
{50 Gy/ 25 Fx) con técnica de tres campos; v seis ciclos de guimioterapia con CEOP -
B (Ciclofosfamida, Etoposido, Vincristina, Prednisona vy Bleomicina), lograndose la

remisién completa de la lesidn tumoral.

Durante los 4ltimos cinco afios se ha realizado un seguimiento de |a evolucion

clinica del paciente sin encontrar evidencia de recidiva tumoral.

La lesion ocasionada por el tumor dejé como secuelas una gran perforacion septal
y erosion del paladar, causandole al paciente incapacidad importante para hablar
Yy comer, por o que se le rehabllitd adaptandole una protesis de paladar,

lograndose una adecuada fonacion y capacidad de comer.



DISCUSION

Este sindrome clinico inusual se presenta con pequefas ulceraciones progresivas
Y erosion de cartilago y hueso en nariz, senos paranasales y paladar. Los sintomas
tipicos de presentacién incluyen obstruccion nasal ¥ rinorrea hematica. Los
sintomas sistémicos incluyen fiebre, sudoracicn nocturna, pérdida de peso; sin
embargo éstos no son sintomas tipicos de esta enfermedad. Frecuentemente el
diagnostico es retardado ya que i0s sintomas iniciales semejan mucho a la rinitis y/o

sinusitis. *7

Histoldgicamente estas lesiones son caracterizadas por un infiltradc celular mixto,
incluyendo neutréfilos, macrdfagos, eosingfilos y sobretodo Hnfocitos atipicos. Este
infiltrado por lo general es angiocéntrico y angiodestructivo, no asi en nuestro

caso.

Existen varios reportes de la asociacion de esta enfermedad con el virus de Ebstein
Barr. La presencia del virus dentro de las lesiones ha sido demostrada por una
variedad de técnicas moleculares como la reaccién de cadena polimeraza v la

hibridacién "in situ”, ®

La historia natural en un linfoma de celulas T no tratado es variable. Algunas
lesiones permanecen aisladas en la nariz v en las estructuras de la linea media por
periodos prolongados, causando destruccidn local; tal como sucedio en nuestro

caso. Otros, sin embargo, muestran una diseminacion temprana con afeccion de



la piel y pulmén principalmente, aungue pueden afectarse ademas higado, tracto

gastrointestinal y sistema nervioso central. ?

El tratamiento de eteccidén es la radioterdpia, la cusl ha mostrado una sobrevida a

€inco afos del 74% seglin algunas series. 2°

La guimioterapia en los Gltimos afios a comenzado a jugar un papel valioso y
adyuvante a la radioterapia, como sucedid en nuestro €asc; mMas no como terapia

soia, ya que la sobrevida de los pacientes a un afio es de so0lo un 45%, °



CONCLUSIONES

La dificultad diagndstica de esta entidad se ha visto esclarecida en ios ultimos afos,
ya gue los recientes avances en inmunohis-toquimica y genética molecular, han
togrado condensar aun mas {as entidades patolégicas gue antes se enmarcaban
dentro del sindrome de granuloma de ia linea media. Actualmente con la
excepcion de ta granulomatosis de Wegener, la gran mayoria de casos restantes de
este sindrome corresponden a Linfomas no Hodakin de células T. Estos, como ya
mencionamos pueden ser clinicamente agresivos, con respuesta variable al
tratamiento oncoldgico, dependiendo principaimente de (a extensidn de |3

enfermedad.
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3. CORTE HISTOPATOLOGICO DEL LINFOMA, MOSTRANDO
INFILTRADO CELULAR MIXTO CON LINFOCITOS ATIPICOS
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PROTESIS PALATINA ADAPTADA PARA REHABILITACION, QUE
|LE PERMITE AL PACIENTE HABLAR Y COMER



