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Linfoma T angioinmunoblastico-like
y vasculitis granulomatosa
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Sefior director:

En la década de los setenta diferentes autores ' ca-
racterizaron un sindrome clinicopatolégico bien defi-
nido, que fue denominado «linfadenopatia angioinmu-
noblastica». Se presenta habitualmente en edades
avanzadas con un cuadro de linfadenopatias generali-
zadas, hepatoesplenomegalia, fiebre, rash cuténeo, hi-
pergammaglobulinemia policlonal y anemia hemolitica,
encontrandose ocasionalmente agranulocitosis e hipo-
gammaglobulinemia. Los hallazgos histolégicos en los
ganglios linfaticos son muy caracteristicos, con un bo-
rramiento de su arquitectura por un infiltrado celular
polimorfo de linfocitos, inmunoblastos y células plas-
madticas, con o sin histiocitos y eosindfilos. Destaca
una marcada proliferacién de pequefios vasos, vénulas
poscapilares, que muestran prominente arborizacién y
un endotelio hiperplasico. Se puede observar, ademas,
un material extracelular PAS positivo.

A pesar del aspecto microscépico polimorfo, «be-
nigno», de los ganglios, la mayor parte de los pacientes
presentaba muy mala evolucién. En 1979, Shimoya-
ma y cols.? comprobaron en un grupo de casos de lin-
fadenopatia angioinmunoblastica que las células proli-
ferantes poseian marcadores T e introdujeron el término
de linfoma T angioinmunoblastico-like (LTAL), consi-
derando a esta enfermedad como una variante de lin-
foma T periférico, lo que es hoy mayoritariamente
aceptado. Se ha comprobado, ademds, que en este pro-
ceso existe reordenamiento genético de la cadena beta
de los linfocito T3,

Presentamos un caso de LTAL que mostré, como pe-
culiaridad, la asociacién de vasculitis granulomatosa
que se manifesté como insuficiencia renal.

Mujer de setenta afios de edad, sin antecedentes per-
sonales de interés, que un mes antes de su ingreso fue
diagnosticada de gota por lo que recibié tratamiento
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con alopurinol. Acude a nuestro hospital con un cuadro
de fiebre, rash cutdneo, linfadenopatias generalizadas y
hepatoesplenomegalia, desarrollando al poco tiempo
del ingreso insuficiencia renal aguda.

Los datos de laboratorio mas destacables eran agra-
nulocitosis (leucocitos 4.550, con 6,1 % de neutréfilos
y 73,7 % de linfocitos), hipogammaglobulinemia (IgG
511, IgA 95, IgM 39, Igk 34, I1gD 25) y elevacién de
LDH (425).

Biopsias de un ganglio linfatico inguinal y médula
6sea mostraron infiltracién por un proceso con las ca-
racteristicas microscépicas tipicas de LTAL, compro-
bandose mediante inmunohistoquimica marcadores T
en las células malignas.

Se realizé, ademds, una biopsia renal que histolégi-
camente mostré un 60 % de glomérulos esclerosados y
en varios vasos cambios de vasculitis granulomatosa
(fig. 1).

La paciente fue tratada con ciclofosfamida y predni-
sona, resolviéndose su cuadro de insuficiencia renal
aguda. A los cuarenta y cinco dias del ingreso la enfer-
ma fallecié como consecuencia de un tromboembolis-
mo pulmonar, sin que hubiera remitido su trastorno
linfoproliferativo.

Fig. 1.—Vasculitis granulomatosa en vaso renal de pequefio calibre
(tricrémico de Masson, 400x).
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La coexistencia de LTAL y vasculitis granulomatosa,
que no hemos encontrado descrita en la literatura mé-
dica revisada, se podria interpretar no como una aso-
ciacién casual, sino patogénica.

La teoria mds aceptada sobre la patogenia del LTAL
considera a éste como un trastorno de la inmunorregu-
lacién en el que un antigeno desconocido provocaria
una expansion clonal repetida de linfocitos T, que a su
vez promueven proliferacién y diferenciacién de célu-
las B, produciéndose en algin momento transforma-
cién maligna con un crecimiento auténomo *.

Partiendo de esa idea, se podria entender que, en el
transcurso de la expansién clonal de las células T, se
pusiera en marcha una reaccién inmunoldgica «tipo
IV», que llevaria a la formacién de granulomas, los
cuales se depositarian en las paredes vasculares lesio-
nandolas ®*. Un dato que, quizd, podria apoyar esta
idea, es la constatacion de un marcado aumento de la
linea monocitaria-macrofagica que se ha observado en
sangre periférica de los enfermos con LTAL“.

Otro posible mecanismo de vasculitis por granulo-
mas serfa la formacién de éstos como respuesta ante
inmunocomplejos *, los cuales se producirian en el
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contexto de la proliferacién de células B e hipergam-
maglobulinemia que caracterizan al LTAL.

En cualquier caso, la frecuencia y relevancia de esta
asociacién queda pendiente de la comunicacién de
casos similares, pudiéndose, quiza, en el futuro incluir
a la vasculitis granulomatosa como una de las compli-
caciones del LTAL.
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