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OBJETIVOS DOCENTES

* Repasar las forma de presentacion, histologia y
diagnhostico y tratamiento de esta entidad
relativamente infrecuente y con alta
morbimortalidad.

* Describir las caracteristicas demograficas de los
pacientes de linfoma primario del SNC (LPSNC) en
pacientes inmunocompetentes atendidos en los
ultimos 10 anos en nuestro centro.

* Hacer un repaso iconografico de las caracteristicas
de neuroimagen del LPSNC tanto al diagnostico
como en funcion del tratamiento.



L,?\;"

'i

N : -'
r&‘“

) S e P m 3 4 Congreso Nacional

ciedad Espanola de Radi oloqu Medica

‘m
REVISION DEL TEMA

INTRODUCCION

*El [infoma primario del sistema nervioso central es
una forma poco frecuente y agresiva de linfoma no
Hodgkin(LNH) que afecta al cerebro, ojos, cordon

medular y/o leptomeninges.

eSupone el 1% de los casos de LNH vy
aproximadamente el 2% de los tumores del sistema

nervioso central (SNC)

*La media de edad al diagndstico es de 66 anos en las
diferentes series, con leve predileccion masculina.

*E|l diagnostico precoz y el inicio rapido de
tratamiento es vital para mejorar la superviviencia.
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* Nuestra serie de 13 pacientes el 54% fueron
hombres y el 46% mujeres.

* Presentaban una edad media al diaghostico de 55
anos (rango 16-84).

* En todos ellos se confirmo el diagndstico mediante
biopsia quirurgica.

* En 7 de los 13 pacientes se realizo autotransplante
de progenitores hematopoyeticos (54% del total),
previo acondicionamiento con quimioterapia a altas
dosis.

* La supervivencia media es de 9, 5 meses (rango 3-
18 meses), con dos pacientes actualmente en
seguimiento.

0% Sexo TAPH

® Hombre = Mujer

46%' .
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HISTOPATOLOGIA

*En revisiones realizadas en la literatura la mayor
parte son linfoma difuso tipo B de células grandes, un
2% cel T, linfoma linfoblastico, Burkitt y linfomas de
pbajo grado.

*En nuestra serie se practico biopsia a todos los casos.
Todos menos uno fueron linfoma B de células
grandes. El LPSNC restante tuvo un resultado de
anatomia patologica de linfoma no Hodking folicular.

CLINICA

*|a clinica de presentacion es variable. Incluye
cambios de comportamiento, deficits neurologicos
focales o sintomas derivados del aumento de |a
presion intracraneal.

|l as crisis comiciales son poco frecuentes porque la
afectacion suele ser profunda.

*En una 15-20% de los casos en la literatura tienen
afectacion leptomeningeo concurrente, generalmente
asintomatica.

e[ a manifestacion mas rara es el linfoma de médula
espinal que se presenta con sintomas que se
corresponden al nivel afectado.
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NEUROIMAGEN

| as caracteristicas de neuroimagen no son
especificas pero si sugestivas, lo que puede facilitar el

diagnhostico.

*Se caracteriza por lesiones circunscritas con realce
tras gadolinio, lo que refleja la ruptura de la BHE.

*El edema vasogénico es comun.

*EN T2 son isointensas generalmente, y en secuencias
T1 sulen ser levemente hipo vy isointensas.

Figura 1.- LPSNC biopsiado en paciente de ...anos. A secuencias
de difusion y B T1 axial sin y tras administracion de gadolinio.
Lesion forntoparietotemporal derecha, con restriccion a la
difusion (A), intenso realce en secuencia T1
postgadolinio(B).SE encuentra rodeada de edema vasogénico.
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* Las secuencias de DWI reflejan la difusion libre del
agua en un tejido biologico. Ya que los LPSNC son
altamente celulares con un ratio alto nucleo-
citoplasma, una de sus caracteristicas es la
restriccion a la difusion.

* Hay estudios que hablan de mayor restriccion a la
difusion y valores menores en los mapas ADC
comparando con los gliomas.

* Se ha descrito que los valores bajos de ADC
preterapeuticos pueden predecir progresion precoz
de la enfermedad y una menor supervivencia global
a pesar de tratamiento quimioterapico.
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Figura 2.- Mismo paciente que en figura 1 tras tratamiento con
corticoterapia y RT holocraneal. Se objetiva disminucion de lesion
temporal derecha, sin restriccion a la difusion (A) y con escaso
realce en secuencias axiales sin (B) y tras administracion de
gadolinio (C). A pesar de la mejoria radiologica el paciente fallecié

meses despueés.
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* Generalmente suelen ser masas solitarias de
localizacion supratentorial, con especial afinidad por
la sustancia blanca periventricular.

* Las localizaciones mas frecuentes descritas incluyen
hemisferios cerebelosos(38%), ganglios de la base y
talamo(16%) y cuerpo calloso (14%).

* En un menor porcentaje podemos observar lesiones
multiples.

* La existencia de hemorragia o necrosis es raro.

* De forma mas infrecuente se puede presentar como

anomalias focales de nervios craneales o realce
meningeo focal.

Figura 3.-RMN de debut de paciente con LPSNC
biopsiado. Cortes axiales sin(A) y tras administracion de
gadolinio (B) y secuencias T2 (C)y FLAIR axiales(D). Se
objetiva lesidon temporo parietal con edema vasogéenico y
discreto realce tras gadolinio.




b 5% .*1 )

%’.‘.«--' g & N
% |onal

s Congreso Nac
1 serRam 34—

sociedad Espanola de Radiologia Medica

s b '."".'
.

._?

" ..’ ! { . v
K

2 a

“.._'os“a-o‘.o‘od - - -

0 W 2 n #» o W
o "Dindmica’ actual

'qnbrita’ de referencia

"1 (Apstata
6 (st

n

Figura 4.-RMN craneal de paciente con diagnostico de LPSNC, cortes
T1 sagitales sin (A) y tras administracion de gadolinio (B),T1 axial post-
Gd(C) y curvas rCBV del estudio de perfusion. Se objetiva lesion en
rodilla del cuerpo calloso derecha, que realza tras gadolinio y curvas
rCBV patologicas.
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*En los estudios de perfusion se objetiva leve
aumento del volumen sanguineo cerebral relativo,
menor que los gliomas.
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Figura 5.- Mismo paciente de figura 2, al que se realiza estudio de
perfusion T2. Se objetivan curvas patologicas rCBV en la lesion
compradas con hemisferio contralateral.
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Figura 6.- RMN post-transplante en paciente con diagnostico de
LPSNC. Se objetivan lesiones frontal izquierda y en rostro del cuerpo
calloso con realce focal y ratios RCBV entre 2-4 respecto a sustancia
blanca contralateral.
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* En la literatura médica en los estudios de
espectroscopia el LPSNC se caracteriza por aumento
del pico lipidico, y un ratio cholina/creatina y
cholina/N-acetilaspartato elevado.

* Esta técnica no permite excluir completamente la
metastasis ni los gliomas de alto grado, pero es util
para diferenciarlo de otras entidades principalmente
infecciosas: toxoplasmosis o LMP.

Figura 7.-Paciente diagnosticado de LPSNC, con varias lesiones
profundas, la mayor de ellas en el cuerpo calloso. En el estudio de
espectroscopia existe moderado incremento de colina, asi como pico
de lipidos y lactatos.
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DIAGNOSTICO

*Es esencial un diagnodstico histopatologico,
tipicamente mediante biopsia por esteroataxia, que se
recomienda para iniciar un tratamiento precoz.

| 0s corticosteroides pueden interferir con el
diagnhostico histopatologico y retrasar el diagnostico,
por 1o tanto es esencial evitarlos si se sospecha la

entidad hasta que se tenga una muestra
histopatologica correcta.
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

| os factores pronosticos mas importantes son la edad
v el performance status.

*Historicamente ha sido tratado con radioterapia
holocraneal, que resultaba con respuesta inicial pero
recaidas precoces en la mayoria de los pacientes.

Ademas la radioterapia holocraneal genera una
importante neurotoxicidad.

*Una de las opciones es altas dosis de metotrexate,
con o sin agentes adicionales.

*Otra opcion es administrar altas dosis de
quimioterapia seguida de autotransplante de meédula
0sea, especialmente para pacientes jovenes con buen
estado general.

*En nuestro centro 6 pacientes fueron sometidos a
autotransplante, dos de los cuales aun siguen en
tratamiento.
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Figura 8.- RMN craneal de paciente con diagnostico de LPSNC, cortes
T1 sagitales sin (A) y tras administracion de gadolinio (B). Se objetiva
lesion en rodilla del cuerpo calloso derecha, que realza tras gadolinio.
Mismo paciente tras QT(C), en el que se objetiva mejoria radiologica
franca de la lesion y ausencia de realce tras gadolinio (D), realizandose
transplante.
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Figura 9.-RMN craneal post-transplante del paciente de figura previa.
Se objetiva aparicidon de nuevas lesiones en sustancia blanca
periventricular adyacente a trigono derecho, con realce tras
gadolinio(A).En secuencias de perfusion (B) las lesiones presentan
valores elevados de rCBV (C). Hallazgos sugestivos de recidiva precoz
post-transplante.
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* A pesar del tratamiento quimioterapico a altas dosis
un numero significtivo de pacientes tienen
enfermedad persistente o recurrente.

* En la literatura el pronostico de los pacientes con
recaida o refractarios sigue siendo malo, con una
media de supervivencia desde la progresion de 2
meses y de 3,7 meses para los pacientes con recaida
en el primer ano.
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Figura 10.- Se identifica ocupacion completa del canal raquideo por un
tejido de densidad intermedia, con realce tras gadolinio sugestiva de
implante metastasico. RMN axial T1 sin(A) y tras administracion de
gadolinio (B).

Ademas realce nodular a nivel cervical sugestivo de implantes
metastasicos meningeos en paciente con LPSNC recidivante. Se
muestra RMN sagital T1 sin (C) y tras administracion de Gd (D).
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CONCLUSIONES

* El [infoma primario del SNC es una enfermedad
infrecuente y agresiva, generalmente fatal.

* En la actualidad no hay un regimen de tratamiento
establecido, aunque estan mejorando las
alternativas terapeuticas, no obstante las recaidas
son frecuentes.

* Debemos conocer las caracteriticas y las diferentes
técnicas de neuroimagen, ya que aportan
informacion tanto diagndstica como pronostica.
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