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Resumen

Introduccidn: El linfoma de células T intestinal epiteliotrépico monomarfico es una neoplasia derivada
de linfocitos intraepiteliales. La etiologia es desconocida, pero se ha asociado a enfermedad celiaca o a
sindrome de malabsorcion, aunque en la actualidad se considera un linfoma esporadico. La histopato-
logia se caracteriza por linfocitos de tamafio intermedio a pequefio, con minimo pleomorfismo, que ge-
neralmente expresan CD8 'y CD56.

Reporte de caso: Mujer de 60 afios con dispepsia de larga evolucion, fue ingresada por dolor abdominal
agudo, diarrea, nausea, vomito bilioso y pérdida de peso. En los estudios se determiné anemia microci-
tica hipocromica y desequilibrio hidroelectrolitico. Se evidencio por tomografia de abdomen una lesion
nodular esplénica y engrosamiento concéntrico segmentario de yeyuno e ileon distal asociado a la pre-
sencia de liquido libre en cavidad abdominal, se consideré una masa tumoral.

Evolucién: Se realiz6 una laparotomia exploratoria con reseccion de yeyuno-transverso, en patologia se
determind la presencia de 3 tumores: a nivel de yeyuno de 16x8.5x6 cm, en el ileon distal de 13x6.5x3
cmy en el ciego de 5x4x2cm con histologia de linfoma no Hodgkin T de alto grado, intestinal primario,
de tipo monomérfico epiteliotropico (MEITL). Fue dada de alta diez dias después. Dos semanas luego
desarrollo sepsis de foco urinario, deshidratacion, sindrome de intestino corto, hiperamonemia y neu-
monia de focos multiples con derrame pleural bilateral. Fallecio al sexto dia de hospitalizacion.

Conclusiones: EI MEITL es una neoplasia agresiva primaria intestinal de reciente identificacion y pobre
pronostico. No se conocen en su totalidad los mecanismos moleculares asociados a esta entidad. El
caso presentado demostrd un curso clinico similar al reportado en la literatura.

Palabras claves:
DeCS: Linfoma de Células B de la Zona Marginal, Linfoma de Células T, Neoplasias Intestinales, Intestino
Delgado, Informes de casos.
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Abstract

Introduction: Monomorphic epitheliotropic intestinal T-cell lymphoma is a derived neoplasia of intraepi-
thelial lymphocytes. The etiology is unknown, but it has been associated with celiac disease or malab-
sorption syndrome, although it is currently considered a sporadic lymphoma. Histopathology is charac-
terized by medium to small lymphocytes with minimal pleo-morphism, which generally express CD8 and
CD56.

Case report: A 60-year-old woman with long-standing dyspepsia was admitted for acute abdominal pain,
diarrhea, nausea, bilious vomiting, and weight loss. In the studies, hypochromic microcytic anemia and
fluid and electrolyte imbalance were determined. A splenic nodular lesion and segmental concentric
thickening of the jejunum and distal ileum associated with the presence of free fluid in the abdominal
cavity was evidenced by abdominal tomography, it was considered a tumor mass.

Evolution: An exploratory laparotomy was performed with transverse jejunum resection, in pathology the
presence of 3 tumors was determined: at the jejunum level of 16x8.5x6 cm, in the distal ileum of 13x6.5x3
cm and in the cecum of 5x4x2cm with histology of high-grade non-Hodgkin T lymphoma, primary intes-
tinal, epitheliotropic monomorphic type (MEITL). She was discharged ten days later. Two weeks later,
she developed sepsis with a urinary focus, dehydration, short bowel syndrome, hyper-amonemia, and
multiple-focus pneumonia with bilateral pleural effusion. He died on the sixth day of hospitalization.

Conclusions: MEITL is a recently identified aggressive primary intestinal neoplasm and poor prognosis.
The molecular mechanisms associated with this entity are not fully known. The case presented showed
a clinical course similar to that reported in the literature.

Keywords: MESH: Lymphoma, B-Cell, Marginal Zone; Lymphoma, T-Cell; Intestinal Neoplasms; Intestine,
Small; Case Reports.
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Introduccion

Los linfomas extranodales gastrointestinales representan del 1% al 4% de los tumores del
tracto digestivoy la afectacion por linfoma periférico de células T es relativamente rara, siendo
mas frecuente el de células B [1-2].

Ellinfoma de células T intestinal epiteliotrépico monomarfico (MEITL, por sus siglas eninglés)
es una entidad provisional en la clasificacion de la OMS de 2017, conocido hasta la clasifica-
cién de 2008 como linfoma de células T asociado a enteropatia de tipo Il (EATL). Es una neo-
plasia derivada de linfocitos intraepiteliales (LIEs), de etiologia desconocida. Aunque en repor-
tes lo han asociado a enfermedad celiaca o a sindromes de malabsorcion, en la actualidad se
considera un linfoma esporadico [3-7].
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La histopatologia se caracteriza por una proliferacion de elementos linfoide de tamafio inter-
medio a pequefio, con minimo pleomorfismo. Estos linfocitos generalmente expresan CD8 'y
CD56, marcadores que sugieren un origen T gamma-delta [8].

Clinicamente, esta neoplasia se considera muy agresiva y tiene pobre prondstico. Si la enfer-
medad no es tratada, los pacientes afectados falleceran en los meses posteriores a su diag-
noéstico, debido a perforacién multifocal intestinal o por sangrado. El tratamiento consiste en
cirugia, quimioterapia o trasplante de células madre [8].

Caso Clinico

Descripcidn del caso

Paciente mujer de 60 afios de edad, de procedencia y residencia en la provincia del Guayas-
Ecuador, con antecedentes personales de alergia a las fabaceas y pancreatitis aguda diag-
nosticada hace 20 afios. Presenta un cuadro de dispepsia de larga evolucion. Dos dias antes
del ingreso present¢ dolor abdominal, de gran intensidad, tipo célico, a nivel de mesogastrio,
que se irradiaba en hemicinturén; ademas se acompafio con deposiciones diarreicas -en nu-
mero de 10 diarias-, nausea que llegd al vémito por multiples ocasiones de tipo biliosas y
pérdida de peso. Al examen fisico mostro facies algica, mucosas orales secas, abdomen dis-
tendido, doloroso a la palpacion a nivel de epigastrio y mesogastrio, ruidos hidroaéreos dismi-
nuidos.

Taller diagnéstico

En el hemograma y la quimica sanguinea se identificd anemia microcitica hipocrémica y des-
equilibrio hidroelectrolitico. Se solicitd una tomografia computarizada de abdomen donde se
evidencio la presencia de una lesién nodular esplénica y engrosamiento concéntrico segmen-
tario de yeyuno e ileon distal asociado a la presencia de liquido libre en cavidad abdominal. El
estudio colonoscopico no demostro alteraciones macroscopicas de la mucosa.

Evolucion

Se decide intervencion quirdrgica por sospecha de lesion tumoral, laparotomia exploratoria
mas reseccion de yeyuno-transverso anastomosis latero-lateral. Se remite la pieza quirdrgica
al Departamento de Anatomia Patoldgica, donde se demuestra una primera lesion tumoral a
nivel de yeyuno de 16x8.5x6cm, una segunda lesion en el fleon distal de 13x6.5x3cm y una
tercera lesién en el ciego de 5x4x2cm. Los hallazgos morfoldgicos e inmunofenotipicos (Fig.
1) corresponden a un linfoma no Hodgkin T de alto grado, intestinal primario, vinculable al tipo
monomorfico epiteliotrépico (MEITL). Fue dada de alta en mejores condiciones diez dias des-
pués.

Después de dos semanas acudio por el area de emergencia, taquicardica, hipotensa,
desorientada y con mala ventilacién mecanica. Es trasladada a la Unidad de Cuidados Inten-
sivos, por presentar shock séptico de foco urinario, deshidratacion por sindrome de intestino
corto, hiperamonemia y neumonia de focos multiples con derrame pleural bilateral. Se solicitd
valoracion de clonalidad gamma delta: esta no se logro realizar pues la paciente presentd
evolucion clinica desfavorable. Fallecio al sexto dia de hospitalizacion.
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Discusion

El sitio primario del MEITL ocurre en un 80 a un 84% a nivel de intestino delgado, con predo-
minio en el sexo masculino y en poblaciones de origen asiatico. La media de supervivencia es
de siete meses después del diagnostico. Es considerada como una entidad muy agresiva.
Debido a la rareza de esta patologia y su identificacion relativamente reciente, la incidencia, el
curso natural y el prondstico clinico del MEITL no estan bien dilucidados [4, 8-10].

En el estudio de Yiy cols. se observé que el sitio de aparicion mas frecuente de lesién
tumoral fue el yeyuno [1]. El de la paciente analizada se encontré a nivel de yeyuno y de ciego.
Ademas, se identificod una persistente proliferacion de células tumorales a nivel de la mucosa
gue macroscopicamente se veia conservada, lo que fue reportado en el trabajo de Aoyama'y
cols.[ 7] Tian y cols., reportan dos casos de MEITL donde inicialmente se habia considerado
una colitis ulcerosa y una colitis linfocitica respectivamente, con clinica de dolor abdominal y
deposiciones diarreicas. La colonoscopia mostré hiperemia y ulceraciones [11]. El problema
surge en la presentacion de hallazgos inespecificos colonoscdépicos, en la dificultad de ofrecer
un diagndstico oportuno, retrasando el tratamiento y conllevando a un peor prondstico.

Los hallazgos morfoldgicos e inmunofenotipicos son necesarios para el diagnostico fi-
nal. En primera instancia se solicitan pruebas para identificar su linaje celular (B o T/NK): en
nuestro caso al ser analizado se obtuvo CD20-, CD3+, CD7+, CD56+, presentd pérdida de la
expresion de CD5. Las células T malignas, a pesar de la expresion de CD3 y CD7 reportada
aqui, suelen perder expresion de uno o varios de los marcadores de linaje T4.

En la inmunohistoquimica se evidencia positividad para los marcadores CD3, CD8, CD56
y granzima B en un 63%, negatividad para CD5 y CD30. Un 9% de casos expresan CD4 junto
con CD8. Un 80% muestra rearreglos del receptor TCR-yy TCR-6 9 [11, 12].

En la mayoria de MEITL se presenta un inmunofenotipo citotoxico distintivo en el cual los
marcadores inmunohistoquimicos TIA1, CD3, CD7, CD8 y CD56 se encuentran positivos, tal
como se identifica en esta paciente. Ademas, el marcador CD56 cumple un papel fundamental
en el diagnodstico, pues en el MEITL es positivo en el 73% de los casos, pero negativo en el
EATL. Por esta razon, en la clasificacion de linfomas de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS), hasta 2010 se lo denominaba linfoma T intestinal monomaérfico CD56+ [4, 8].

En el MEITL el inmunomarcador CD8 es positivo y en el EATL es negativo. En el caso
presentado, este marcador es positivo, y se acompafia en un menor grado de positividad CD4;
hallazgo que esta en concordancia con la literatura analizada [4, 9, 11].
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Figura 1 a: Lesién tumoral en yeyuno. Compromiso generalizado de la mucosa intestinal. b: Lesion
tumoral a nivel de yeyuno. Poblacién monomorfa de linfocitos atipicos, de tamafio pequefio a me-
diano, con acompafiamiento de eosindfilos. c: Mucosa intestinal colénica. Aumento de los linfocitos
intraepiteliales. d: CD3 positivo. e: CD7 positivo. f: CD4 positivo. g: CD8 positivo. h: CD56 positivo. i:
Bcl-2 positivo. j: TIA-1 positivo. k: Ki67 60-70%. I: CD20 negativo.
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Conclusiones

El MEITL es una entidad nueva e infrecuente, posee muchas similitudes en la presentacion y
el curso clinico con el EATL pero no comparten todas las alteraciones inmunofenotipicas. Por
la agresividad de esta patologia, la mayoria de los pacientes fallecen al poco tiempo de su
diagndstico. Los hallazgos colonoscopicos pueden ser inespecificos e incluso dar el aspecto
de una mucosa conservada. Es fundamental la sospecha clinica y el diagndstico histolégico
con analisis inmunohistoquimico, para un tratamiento oportuno.
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