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Resumen

ANTECEDENTES: El linfoma de células del manto es un raro subtipo de linfoma
no Hodgkin de células B, representa aproximadamente del 3 al 10% de los casos en
adultos. Afecta, principalmente, los ganglios linfaticos y el anillo de Waldeyer es uno
de los sitios extranodales afectados con més frecuencia; sin embargo, la incidencia en

las amigdalas palatinas es excepcionalmente baja. El tratamiento estandar incluye
esquemas de quimioterapia, como R-CHOP e HYPER-CVAD.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 58 afios con linfoma de células del manto
localizado en la amigdala palatina, tratado mediante amigdalectomia derecha con
electrocauterio monopolar. Los estudios inmunohistoquimicos fueron positivos para
CD5, CD20, BCL10 y CD79A, con positividad focal para ciclina D1, CD3 y CD30.
Posteriormente, la tomografia computada por emisiéon de positrones de seguimien-
to fue negativa para enfermedad residual, por lo que no se consider6 necesario el
tratamiento con quimioterapia ni otros agentes terapéuticos. Luego de tres anos de
seguimiento no se ha evidenciado recidiva, lo que sugiere que la cirugia fue suficiente
como tratamiento curativo.

CONCLUSIONES: El linfoma de células del manto debe incluirse en el diagndstico
diferencial de tumores amigdalianos. Su tratamiento sigue siendo controvertido de-
bido a la falta de un tratamiento estdndar, que varia segun el centro hospitalario y
suele incluir terapia neoadyuvante. Sin embargo, este caso resalta que el tratamiento
quirurgico puede desempenar un papel fundamental en casos seleccionados, incluso
con potencial curativo.

PALABRAS CLAVE: Linfoma de células del manto; cdncer de amigdala; amigdalas
palatinas; amigdalectomia.
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Abstract

BACKGROUND: Mantle cell lymphoma is a rare subtype of B-cell non-Hodgkin lymphoma, accounting for ap-
proximately 3% to 10% of adult cases. It primarily affects lymph nodes, with Waldeyer’s ring being one of the most
commonly affected extranodal sites; however, the incidence in palatine tonsils is exceptionally low. Treatment
generally involves chemotherapy regimens, such as R-CHOP and HYPER-CVAD.

CLINICAL CASE: A 58-year-old male patient with mantle cell lymphoma localized to the palatine tonsil, treated
with right tonsillectomy using monopolar electrocautery. Immunohistochemical results were positive for CD5,
CD20, BCL10, and CD79A, and focally positive for cyclin D1, CD3, and CD30. Following a negative PET-CT scan
during follow-up, chemotherapy or other pharmacological treatments were deemed unnecessary. After three years
of follow-up, no recurrence was observed, and surgery was considered curative.

CONCLUSIONS: Mantle cell lymphoma should be considered in the differential diagnosis of tonsillar tumors.
The treatment of this type of neoplasm remains controversial, as there is no established standard and it varies
depending on the care center managing the condition, often requiring neoadjuvant therapy. However, surgical
treatment may play a significant role in specific cases and, in some instances, may even serve as a curative option.

KEYWORDS: Mantle cell lymphoma; Tonsil cancer; Palatine tonsils; Tonsillectomy.

ANTECEDENTES

El cancer amigdalino més comtn es el carcinoma de células escamosas, seguido por el linfoma,
que representa aproximadamente el 14% de los casos.! El linfoma es una neoplasia hemato-
l6gica maligna, caracterizada por la proliferacion descontrolada de linfocitos anormales y se
clasifica en linfomas de Hodgkin y no Hodgkin.??

Los linfomas con manifestacién extraganglionar afectan, principalmente, el tubo gastroin-
testinal y, en segundo lugar, la cabeza y el cuello, con dafio en los ganglios cervicales o el
anillo de Waldeyer.? El linfoma de células del manto es un subtipo poco comtn de linfoma no
Hodgkin de células B, con una incidencia del 3 al 10% en adultos. Su localizacién primaria
en las amigdalas palatinas es extremadamente rara, con escasos reportes en la bibliografia.*
Afecta con mas frecuencia a hombres y la edad media al diagnéstico es de 68 afios.>®

El dano de la médula 6sea y la coexistencia de sintomas B (diaforesis nocturna, pérdida de
peso, fiebre) se observan en solo el 10-35% de los casos.”

El diagnéstico se establece mediante hibridacién in situ por fluorescencia para evidenciar la
translocacion t(11:14)(q13:q32), el sello genético del linfoma de células del manto. También
puede confirmarse por inmunohistoquimica, que muestra sobreexpresiéon de ciclina D1 y al-
teraciones en la regulacién del ciclo celular en la fase de transicion G1-S. En casos negativos
para ciclina D1 se han identificado alteraciones en genes de inmunoglobulinas (CCND2/CCD3),
que se asoclan con un curso mas agresivo. Asimismo, la expresiéon del factor de transcripcion
SOX11 en mas del 90% de los linfomas de células del manto permite diferenciar subtipos
agresivos de sujetos con un curso clinico indolente.®

El tratamiento varia segtn el estadio de la enfermedad, lo que hace fundamental un adecuado
estadiaje inicial. Para ello, se usa la clasificacién de Ann Arbor, que divide la enfermedad en
cuatro estadios con las categorias A (sin sintomas) y B (con sintomas B).? Cuadro 1

El indice prondstico internacional de linfoma de células del manto (MIPI) se utiliza para
predecir la evolucién clinica; considera la edad, el estado funcional, las concentraciones de
LDH y el recuento leucocitario. Segin el MIPI, los pacientes pueden clasificarse en tres
grupos: bajo riesgo (mediana de supervivencia de cinco anos), riesgo intermedio (51 meses)
y alto riesgo (29 meses).>'* Cuadro 2
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Cuadro 1. Clasificacion de Ann Arbor

Estadio Area de dano

Afectacién de una tnica region ganglionar (I) o de un tnico sitio u érgano
extraganglionar (I-E)

Afectacion de dos o més regiones ganglionares en el mismo lado del diafragma
1T (IIE) (IT) o afectacién localizada de un sitio extraganglionar u 6rgano (II-E) y una o
mas regiones ganglionares en el mismo lado del diafragma

Afectacion de regiones linfaticas ganglionares a ambos lados del diafragma
IIT (ITTE, IIIS) (ITI), que pueden estar acompanadas por afectacion localizada de un sitio u
organo extraganglionar (III-E) o esplénica (IIIS) o de ambas (III-ES)
Afectacion difusa o diseminada de uno o més érganos extraganglionares
distantes, con o sin afectacién asociada de los ganglios linfaticos

I (IE)

v

Se divide en cuatro estadios (I a IV) que categorizan la extensién de la enfermedad segtn la afectacién de los
ganglios linfaticos y sitios extraganglionares asociados.
A: asintomatico. B: fiebre, diaforesis nocturna, pérdida de peso mayor al 10% en seis meses previos.

Cuadro 2. Parametros utilizados para calcular el indice de pronéstico internacional de
linfoma de células del manto

Puntos Edad (anos) ECOG LDH Leucocitos
0 Menos de 50 0-1 <0.67 <6.7
1 50-59 0.67-0.99 6.7-9.99
2 60-69 2-4 1-1.49 10-14.99
3 Mais de 70 > 1.49 >14.99

0-3 puntos: bajo riesgo; 4-5 puntos: riesgo moderado; 6-11 puntos: riesgo alto.

El tratamiento de primera linea suele incluir quimioterapia, inmunoterapia o trasplante de
células madre, con el objetivo de mejorar la supervivencia global y libre de enfermedad.!®
Entre los esquemas mas prescritos estan R-CHOP: rituximab, ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina y prednisona y R-HYPER-CVAD: rituximab, ciclofosfamida, vincristina, doxo-
rrubicina y dexametasona, aunque su principal efecto adverso es la citotoxicidad, que puede
derivar en sindromes mielodisplasicos o leucemia mieloide aguda. Para reducir estos efectos
secundarios se han desarrollado nuevas estrategias terapéuticas, como inmunomoduladores
(Ienalidomida, interferén alfa) o inhibidores de tirosina cinasa (ibrutinib), que, si bien han
demostrado mejorar la supervivencia, se asocian con mayor riesgo de malignidad secundaria
(dermatolégica o hematologica).

Si bien el linfoma de células del manto suele manifestarse con dafio ganglionar y requerir
tratamiento sistémico intensivo, existen formas clinicas atipicas con manifestacién locali-
zada, sin manifestaciones sistémicas ni evidencia de diseminacién. Se comunica el caso de
un paciente con linfoma de células del manto confinado a la amigdala palatina derecha, sin
afectacién ganglionar ni sistémica, tratado exitosamente mediante cirugia sin necesidad de
tratamiento coadyuvante. Este caso destaca la importancia de un tratamiento individualizado,
especialmente en manifestaciones extranodales localizadas.

Naranjo Granados AK, et al.
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CASO CLINICO

Paciente masculino de 58 afnos, sin antecedentes médicos relevantes, excepto tabaquismo
(indice tab4quico de 1.8). Inici6 su cuadro clinico cinco meses previos a su consulta con disfo-
nia progresiva, odinofagia, sensacién de cuerpo extrano en la orofaringe y disfagia a sélidos,
ademads de pérdida de peso de 4 kg en seis meses. Al interrogatorio dirigido el paciente negd
fiebre, dificultad respiratoria o diaforesis nocturna. Atribuia la pérdida de peso a la poca
ingesta caldrica.

Exploracién fisica: peso de 77 kg, talla 185 cm, IMC 22.5 kg/m?, presién arterial 120-80 mmHg,
frecuencia cardiaca 68 latidos por minuto, frecuencia respiratoria 20 respiraciones por minuto,
saturacion de oxigeno de 92% al aire ambiente. Amigdala derecha grado IV que obliteraba
practicamente el 100% de la luz de la orofaringe, de consistencia renitente, de superficie lisa
sin ulceras. Figura 1

La nasofaringolaringoscopia evidenci6 la amigdala derecha que desplazaba la epiglotis hacia
posterior y obstruia la luz laringea en un 40%, glotis sin lesiones, movilidad cordal conservada.
No se encontraron ganglios cervicales palpables.

Los estudios de laboratorio destacaron: creatinina 2.01 mg/dL, urea 61.2 mg/dL, BUN 28.7,
glucosa 85 mg/dL, hemoglobina 13.9 g/dL, hematocrito 41.7%, leucocitos 10.1 x 10%uL, pla-
quetas 171,000/mL, linfocitos 11.2%.

Figura 1

Vista clinica de las amigdalas palatinas. Amigdala derecha grado IV.
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La ecografia renal evidenci6 pielocaliectasia moderada bilateral. La tomografia computada de
cuello contrastada mostré aumento de volumen de la orofaringe derecha a expensas de una
lesién redondeada, bien delimitada, con densidad de 45 UH en la fase simple, sin refuerzo en
la fase arterial inmediata y realce homogéneo de 64 UH en la fase tardia. Sin adenopatias.
Figura 2

Se practicé una amigdalectomia derecha con electrocauterio, con diagndstico diferencial de
carcinoma escamoso vs linfoma folicular. Se obtuvo una pieza de aproximadamente 5 x 3 cm
de consistencia renitente, superficie lisa, bordes bien definidos, que se seccioné y se encontré
en su interior tejido rosado heterogéneo. Figuras 3 y 4

Figura 2

Tomografia de cuello en corte axial, sagital y coronal. Se observa un tumor en la amigdala palatina
derecha, de consistencia homogénea, de bordes bien definidos, sin invasién a estructuras adyacentes.

Figura 3

Macroscopia de corte longitudinal del tumor; se observa el interior de coloracién heterogénea.
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Figura 4

Macroscopia del tumor de la amigdala derecha con superficie lisa.

El estudio inmunohistoquimico resulté positivo para CD5, CD20, BCL 10, CD79A y focalmente
positivo para ciclina D, CD3 y CD30 (Cuadro 3 y Figura 5), lo que confirmo6 el diagndstico
de linfoma no Hodgkin de células del manto (de células B).

El periodo posoperatorio cursé sin complicaciones; el paciente se refiri6 al Instituto Nacional
de Cancerologia para valorar el tratamiento coadyuvante. La tomografia computada por emi-
si6én de positrones destacé la captacion simétrica de tipo fisiolégico del tejido linfoide asociada
con mucosas del anillo de Waldeyer, sin zonas focales de captacion anormal, sin adenopatias

Cuadro 3. Panel de inmunohistoquimica

Marcador Resultado
CD5 Positivo
CD10 Negativo
CD20 Positivo
BCL2 Negativo
BCL10 Positivo
CD79A Positivo
CD43 Negativo
Fascina Negativo
CD3 Falsamente positivo
CD30 Falsamente positivo
Ciclina D1 Positivo

Destaca la diferenciacién entre la expresion de marcadores especificos.
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CICLINA D1

Figura b

Imagen de inmunohistoquimica que muestra expresién difusa de CD20, BCL 10 y ciclina D1.

francas supra ni infradiafragmaticas ni dafio esplénico o en la médula 6sea, por lo que se
considerd negativo para actividad linfoproliferativa de tipo hipermetabdlico (Deauville 3X),
sin tratamiento coadyuvante. Figura 6

La tomografia computada por emisién de positrones (PET-CT) confirmé la remisiéon completa
del linfoma de células del manto de la amigdala. En el seguimiento la PET-CT con [18F]F-
FDG evidencié remisién clinica desde hacia tres afos.

DISCUSION

Este articulo describe un linfoma de células del manto localizado en la amigdala palatina,
tratado exitosamente mediante amigdalectomia sin necesidad de terapia coadyuvante. Este
resultado es de particular interés porque desafia la concepcion tradicional de que el linfoma
de células del manto es una neoplasia agresiva que requiere tratamiento multimodal, inclui-
da quimioterapia e inmunoterapia en todos los casos. Sin embargo, en el paciente del caso
se observé la manifestacion inusual de linfoma de células del manto, ubicado en la regién
extraganglionar, sin linfadenopatias cervicales y sin manifestaciones sistémicas. A la inmu-
nohistoquimica destacé positividad para ciclina D1, con la que se estableci6 el diagnéstico
definitivo. En concordancia con la bibliografia, el paciente del caso no mostré manifestacio-

4
<

Figura 6

Proyeccion de intensidad maxima de tomografia computada por emision de positrones corporal total
con [18F]|F-FDG, aquirida e interpretada de acuerdo con las consideraciones técnicas y de evaluacién
del consenso de Lugano 2014. Captacién simétrica en el anillo de Waldeyer, sin evidencia de
tumoracién visible, aumento asimétrico ni lesiones anatémicas en el estudio. Los ganglios linfaticos
mediastinicos sugieren causa granulomatosa. La evaluacién de otros ganglios se considera negativa
para actividad linfoproliferativa hipermetabdlica; Deauville 3X.

Naranjo Granados AK, et al. Linfoma de células del manto en amigdala
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nes extraganglionares, lo que se asocia con mejor prondstico y la cirugia fue suficiente para
lograr la remision.

El tratamiento convencional de este tipo de tumores es con agentes quimioterapéuticos o
inmunomoduladores, y la cirugia solo se practica como procedimiento diagnéstico. En el pa-
ciente del caso, a pesar de haber sido referido a un centro especializado para seguimiento, la
ausencia de evidencia de enfermedad en estudios de imagen posterior a la cirugia permitié
un tratamiento conservador con excelente respuesta. Este hallazgo resalta la importancia de
una estadificacién precisa, con sistemas como Ann Arbor, Deauville y el indice de prondstico
del linfoma de células del manto (MIPI), para identificar a los pacientes que podrian benefi-
ciarse de un enfoque terapéutico menos intensivo. El paciente experimenté una recuperacion
completa después de la cirugia, confirmada en el seguimiento mediante tomografia computada
por emisién de positrones y andlisis clinicos. Este reporte sugiere que, en casos especificos, la
cirugia puede ser una opcion efectiva y curativa, sin dejar de lado el seguimiento del paciente
para descartar posible recurrencia.

No todos los pacientes con linfoma de células del manto son aptos a un tratamiento ex-
clusivamente quirurgico. La quimioterapia y la inmunoterapia han demostrado mejorar
significativamente la supervivencia en pacientes con enfermedad avanzada o de alto riesgo.
Sin embargo, es decisivo individualizar el tratamiento de cada paciente, considerando fac-
tores como la edad, el estado de salud general, el estadio de la enfermedad y los resultados
de los estudios moleculares.

CONCLUSIONES

El linfoma de células del manto es un subtipo poco comun y agresivo de linfoma no Hodgkin,
cuya frecuencia varia entre el 3 y el 4%. En muchos casos puede subdiagnosticarse por la
omisioén de la tincién para ciclina D1. La revisién exhaustiva de la bibliografia médica revela
que los casos de linfoma localizados especificamente en la amigdala palatina se documentan
escasamente, lo que resalta la importancia de realizar siempre estudio inmunohistoquimi-
co para ciclina D para poder establecer el diagndstico diferencial definitivo con un linfoma
folicular. En el paciente del caso se logré el tratamiento exitoso inicamente mediante inter-
vencién quirdrgica. El seguimiento posoperatorio no reveld recurrencia, lo que sugiere que
la deteccion temprana y la localizacion limitada podrian conducir a la curacion completa sin
necesidad de tratamientos adicionales. Este hallazgo motiva a los médicos especialistas a
incluir esta enfermedad en sus diagnésticos diferenciales, ofreciendo asi perspectivas alen-
tadoras a los pacientes.
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