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RESUMEN

El linfoma renal primario es un patologia sumamente rara y cuestionada por muchos autores, puesto que el parénquima
renal carece de tejido linfatico; ademas representa menos del 1% de los linfomas extraganglionares. La presentacién de
forma bilateral es excepcional. El diagnéstico se realiza mediante la biopsia por puncién aspiracién con aguja fina. La
estadificacion de los linfomas se realiza mediante el sistema de Ann Harbor, que, junto con el inmunofenotipo, marcara
el tipo de tratamiento que se utilizard en este. El tratamiento puede variar desde la observacién expectante sin trata-
miento activo, pasando por quimioterapia, radioterapia y terapias biolégicas con anticuerpos monoclonales, hasta la
radioinmunoterapia. La transformacién a un linfoma de alto grado se conoce como sindrome de Richter, y su incidencia
varia entre un 2 y un 5%. Son escasos los casos en la bibliografia de un linfoma renal primario bilateral que se transfor-

ma en un sindrome de Richter.
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INTRODUCCION

La afectacion renal en las autopsias de los pacientes con lin-
foma se estima en el 30-60%; sin embargo, en los estudios
de extension no llega al 6-8% de los casos. El linfoma renal
primario es infrecuente o inexistente, y representa menos del
1% de los linfomas extraganglionares’. El sindrome de Rich-
ter (SR) se refiere a la transformacion de la leucemia linfatica
crénica en linfoma difuso de célula grande?. Se presenta la
evolucion y el tratamiento de un paciente de 62 afos, exmi-
nero, con hallazgo de linfoma renal primario, fracaso renal
agudo con necesidad de hemodialisis y evolucion a sindrome
de Richter.
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CASO CLiNICO

Paciente de 62 afios, natural de El Bierzo, exminero de profe-
sién, con EPOC (enfermedad pulmonar obstructiva crénica) leve
y hamartoma en Iébulo inferior derecho en seguimiento y sin
cambios desde 1995, exfumador. Presentaba poliglobulia, disli-
pemia mixta, enfermedad artrésica en manos y rodillas, y car-
diopatia isquémica, con enfermedad de 3 vasos revascularizada
en 2002. Ingresé en cardiologia en enero de 2011 por anemia
sin causa clara, angor hemodinamico y dolor célico en fosa renal
izquierda. No habfa pérdida de peso. Analitica al ingreso: glu-
cosa, 111 mg/dl; urea, 40 mg/dl; creatinina, 1,2 mg/dl; filtrado
glomerular (MDRD) > 60 ml/min/1,73 m?; calcio corregido,
9,7 mg/dl; fésforo, potasio, cloro y sodio dentro de los valores
de la normalidad; marcadores cardiacos normales; hemoglobi-
na, 7,5 mg/dl; leucocitos, 7.500 (neutrofilos, 85%; linfocitos,
7,4%; eosinofilos, 2,5%; monocitos, 4,5%); LDH (lactatodeshi-
drogenasa), 200 mg/dl. Coagulacion no alterada. Radiologia de
térax: cardiomegalia. Ecografia abdominal: higado de tamano
normal, esteatosis hepatica, via biliar no alterada. Rinén dere-
cho aumentado de tamafo de 17,6 cm, disminucién del grosor
corticomedular, via no dilatada. El riidn izquierdo de 16 cm, con
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disminucion del grosor corticomedular y discreta ectasia pielo-
calicial. Estos hallazgos sugieren nefropatia difusa. El ecocardio-
grama mostro hipertrofia ventricular izquierda, insuficiencia
mitral y tricUspide leve. Fraccion de eyeccion del 35-40%.

El estudio de autoinmunidad fue negativo; la orina de 24 h, sin
hallazgos destacados. El paciente presentaba deterioro rapido
de la funcién renal, asi como cuadro de insuficiencia cardiaca
congestiva, y necesitaba hemodialisis. Ante la sospecha de en-
fermedad sistémica, se solicité una tomografia computarizada
(fig. 1): hamartoma en pulmén derecho, adenopatias supracla-
viculares inespecificas, adenopatia en espacio pretraqueal de
10 mm, adenopatia subcarinal y adenopatia mediastinica de
8,5 mm. Esplenomegalia de 16 mm. Nefromegalia bilateral y
areas hipodensas corticales visibles en ambos rifilones asociadas
a una coleccion laminar. Posteriormente se realizd biopsia renal
(fig. 2): infiltracion intersticial por un linfoma de célula B
(CD20+) de patrén inmunohistoquimico CD23—, CD3, bcl2+,
MUM1-, CD79+, CD10-, bcl6—, clicina d1-, CD21-, P53-. Tasa
de proliferacion (ki 67 %), aproximadamente del 3%.

Los resultados de anatomia patoldgica fueron: inmunofenotipo
sugerente de un linfoma no hodgkiniano B de bajo grado, del
tipo extranodal de la zona marginal del tejido linfoide asociado
a mucosas (linfoma MALT).

Se realizaron ademas endoscopia y gastroscopia, biopsia de mé-
dula 6sea, serie 6sea y marcadores tumorales, y los hallazgos
fueron negativos o no concluyentes. Con el diagnéstico de lin-
foma B primario de rifién fue visto por hematologia y se inicié
tratamiento seguin el esquema R-CHOP y rituximab. Se adminis-
traron 6 ciclos con buena respuesta inicial. La tomografia pos-
terior mostré progresion bajo tratamiento. Se cambid a segunda
Iinea, R-GEMOX, en septiembre de 2011. Durante el ingreso fue
necesario transfundir 23 concentrados de hematies. Ante la no
mejorfa del paciente se realizé nuevamente biopsia renal, con el
siguiente inmunofenotipo: CD20+, CD2-, CD23-, ciclina D1-,
Cmyc—, MUM1+, bcl2+, CD10-, bcl2+, CD10-, bcl6+, Ki67

Figura 1. Tomografia toracoabdominal de enfermo
con linfoma renal primario en progresion. Se aprecia
una nefromegalia bilateral.

2 cilindros tisulares blanquecinos, el de mayor tamafo
de 1,2 cm. Se incluyeron en formaldehido para posterior
estudio histolégico convencional.

Se aprecia sustitucion del parénquima renal normal por fibrosis
y un abundante infiltrado intersticial linfoide, que amplia espa-
cios y separa estructuras tubulares, con destruccién de estas.
A mayor aumento se ve el intersticio fibroso ocupado practica-
mente en su totalidad por una célula linfoide mayoritariamente
grande, de aspecto blastico. Inmunofenotipicamente, resulta-
ron positivos: CD20, bcl2, bcl6 y MUMT1, y negativos: CD3,
CD5, CD23y CD10.

indice de proliferacion estimada con Ki67 del 80%.

p53 positivo en torno al 5% de las células.

80%, p53+ 5% de la células. Se confirmé la sospecha de la
transformacién a linfoma B de alto grado (SR). El paciente falle-
ci6 alas 24 h.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El linfoma renal primario es una entidad rara y cuestionada, ya
que el parénguima renal carece de tejido linfatico, y representa
menos del 1% de los linfomas extraganglionares. Tiende a ser
unilateral y los bilaterales son muy raros, suele afectar a adultos
de 60 afos y predomina en varones®*. La afectacion renal se
sospecha clinicamente solo en el 14% de los pacientes con lin-
fomay, por lo general, se trata de un hallazgo casual. La etiolo-
gia es desconocida, aunque se ha relacionado con diversos fac-
tores como procesos inflamatorios crénicos, sindrome de
Sjogren, lupus eritematoso sistémico o virus de Epstein-Barr®.
Tiene una alta agresividad con una rapida diseminacién sistémi-
ca. El tratamiento de eleccién es la quimioterapia sistémica, v,
aunque para algunos autores la pauta CHOP es la de eleccion,
como ocurre en el linfoma no hodgkiniano de células B, no
existe una terapia estandar dado el bajo nimero de casos®’. El
prondstico es muy pobre con una mortalidad del 75% al afo®°.
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