CAS CLINIC: Perfilldel pacient

- Home.

- 45 anys.

- Al-lergies: NC

- Fumador de 2 paquets/dia, ex enolic (2 anys) i
exADVP (4 anys).



Antecedents medics:

= HIV/ diagnoesticat el 1999

Trractament antiretroviral durant 1999-2002
(ZidevudinaEEpvIEEViaecepr/Lamivuding £ZidevudinatAbacavir)
Reinicll tractament el 2006 (Abacavir, Lamivuding, Efavirenz)
Actualment (Eesamprenavir-Emircitabina+Tenefovir+Ritonavir)

Control 03-06: CD4=314/mm3 (tractament si CD4<500/mm3),
Carrega viral 374 (objectiu indetectable)
No Infeccions oportunistes

Cirresi hepatica per VHC, sense descompensacions
Uletisigastric 1997 (tractament erradicador)
Sifilis primaria fa 30 anys sense complicacions
(lpenicilzhna)

Safenectomia | varicectomia bilateral el 1992
Ptosis bilateral




Motiur de IFingres
Desembre 2005 - Marc 2006:

Repetits ingressos per sindrome febril associat a adenopaties

v’"Hemograma: pancitopenia (transfusions)
v’"Hemocultius i PPD: negatius.
v'PAAF gangli laterocervical:

limfadenitis reactiva, hiperplasia fol-licular.
v'Biopsia medul-la: normal.

v'Biopsia hepatica: cirrosi.

v TC toraco-abdominal: esplenomegalia, adenopaties
mediastiniques, axil-lars bilaterals i retroperitoneals

Timo

Medula osea

Bazo

Ganglios
linfaticos




Motiur de IFingres
Marc 2006:

v'Biopsia adenopatia cervical:
Adenitis reactiva amb patro
d’hiperpasia fol-licular, amb un
component blastic associat
(expressio T | B) presumiblement
reactiu.

Evolucio durant I'ingres: Millora de I'estat general (afebril |
practicament asimptomatic).

Segueix controls a consultes externes d’infeccioses.




_ Moitiu de IFingres
Maig 2006:

Prurit | exantema.

Febre, sensacio distermica i augment de les adenopaties.

Diarrees, vomits i dolor abdominal tipus colic.

v Clostridium : negatius.

v'Estudi de parasits en femta: blastocystis hominis

Evolucio durant I'ingrés:

Rash papulos-pruriginds : es suspen el metronidazol i el
cotrimoxazol (P. Jiroveci)

Resolucid de les diarrees. Millora estat general.




Moitiu de IFingres
Juny 2006:

Ingrés febre 39° C d’una setmana evolucio, astenia, distensio abdominal.
Dispnea d’esforc, tos seca g

v’"Hemograma: pancitopénia
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v'TC toraco-abdominal: ar \
-Mliltiples conglomerats s

adenopatics en axil-les

« Adenopaties de gran volum en hilis pulmonar | mediasti.

* Adenopaties celiagues, retroperitoneals, en cadenes
iliaques, inguinals bilaterals.

» Hepato- Esplenomegalia homogenia.




Motiu de I'ingres

v'Biopsia ganglionar:

Limfadenitis tipo Castleman
varietat mixta (hialino-vascular |

plasmacitica) amb expressio de RNA
HHV-8.

v'PCR sang periféerica:
VEB i CMV (-), HHV-8 (+)




Tractament

Evolucio durant I'ingres:

1° administracid Rituximab: reaccidé adversa amb calfreds,
dispnea, hipofonesi

Disminuci6 de les adenopaties i de I'esplenomegalia

Millora I'estat general (afebril).




Tractament a lalta




Hemato

Hemograma

Ganciclovir/valganciclovir TAC




Seguiment del pacient

Visita a consultes externes hematologia (4-09-2006)

Desaparicié de la simptomatologia B = Al hi’w
bt <05 li_ ":z; Timo
v"Hemograma: normalitzat L N NN — Meduta e

Bazo

v'TC toracoabdominal:

Ganglios

Adenopaties axil-lars bilaterals, . linfaticos

mediastiniques, retroperitoneals,
cadenes iliagues, inguinals.
Hepato-esplenomegalia homogenia.

v'PCR sang periferica: HHV-8 positiu

—



(C12SETliCACIGrEErSURIPUS CENMIGIES aSSeEIals 2 IRECCIoNS
(Warlel Fleziiin) @fcejzinliZzitie)n))

Patogen Subtipus (WHO)

Herpes virus 8*/Virus herpes associats a | L. Primari de cavitats
sarcoma de Kaposi (HHV8/KSHV) L. Plasmablastic

S. Limfoproliferatiu posttransplant

HumanT-Lymphotropic virus-1(HTLV-1) | Leucemia/limfoma de cel-lules T

HIV L. Hodgkin

Limfoma difus de cel. B

L. Burkitt

Limfoma marginal extranodal
Limfoma de cel. T

Virus Ebstein-Barr (EBV)* L. Hodgkin

S. Limfoproliferatiu posttransplant
L. Burkitt

L. Primari de cavitats

Hepatitis C (HCV)* L. Marginal esplenic (altres)
Limfoma difas de cel. B




(Cl2SSTICACINEErSURIPUS CENIMIGIIES aSSeEIats a IRECCIONS
(Warlel plezifia) ©rejzip)iZztijein))

Helicobacter pylori* L. MALT gastric
Campylobacter jejuni S. Immunoproliferatiu d’intesti prim
Borrelia burdorferi L. de cel. B primari cutani d'EEII

Chlamydia psittaci Limfoma lacrimal orbitari




Limfoma de Castleman

(Malaltia de Castleman, hiperplasia angiofolicular limfoide, hamartoma
limfoide angiomatds, hamartoma nodal limfoide, limfoma gegant benigne,

tumor de Castleman)

»Desordre limfoproliferatiu, atipic,
morfologicament i clinicament heterogeni i
Inespecific, associat a risc de transformacio a
limfoma maligne.




Limfoma de Castleman

» Forma localitzada:
v Adults joves.
v' més comu (72%), autolimitada i de bon pronostic
v 70 % de los casos en forma de massa mediastinica, o
adenopaties aillades de localitzacio cervical.
v Asimptomatica en el moment del diagnostic (signes de
compressio d'estructures adjacents).




Limfoma de Castleman

»Forma multicentrica :
v' Pacients adults immunodeprimits (2% dels limfomes en el
pacient HIV)
v'Multiples limfadenopaties i hepato-esplenomegalia
associades a simptomatologia inespecifica: febre, astenia |
perdua de pes
v'/Anémia, augment VSG, trombopénia, T transaminases.
v Agressiu: relacionat amb el limfoma no-Hodgkin i
desenvolupament de Sarcoma de Kaposi
(L. Castleman+HIV = 23-37% desenvolupen un LNH)
v'Mal pronostic: supervivencia mitjana 14-30 mesos




Forma
localitzada

-

Forma

Multicéntrica

V

Proteina C
reactiva, IL-6 T
HHV8/CD20 (-)

Antivirals

Anticos
monoclonal

b - -
-
)

Reavaluar als 6 mesos-1 any:

Citoreduccio
guimioterapia

Si persisteixen les adenopaties= Re-biopsiar

g




LIMEOMES MARGINALS

Limfoma extranodal de zona marginal —
de celul-les B de tipus MALT gastric. | "

Limfoma nodal de zona marginal de
cel-lules B (de cel-lules B £ monocitoide).

Limfoma esplenic de zona marginal
(linfocits * villosos):LME ‘

Aguestes tres entitats estan separades en virtut dels
seus diferents comportaments clinicopatologics,
considerant-se malalties diferents, tal com contempla
I'OMS en la seva classificacio.




Limiema MALT gastric-HH. pylori

1 a 7% de les neoplasies gastriques (+ freqlent)

El desenvolupament d’aquest tipus de tumor és provocat
per la inflamacio cronica iniciada per una malaltia auto

Immune o infeccio ( Sd.Sjogren — H.pylori ) ‘

Acumulacio de teixit limfatic en la mucosa gastrica amb
aparicio de fol-licles limfoides i limfoepitel

—,. limfomaMALT

La infeccio per Hp ha estat reconeguda com el principal factor
patogenic en el limfoma gastric MALT

Pisano R, et al: Linfomas gastricos primarios: aspectos clinicos e histologicos en 41 casos. Rev Méd Chile 1988; 116: 1271-6
Pisano R, et al: Linfoma gastrico primario: analisis de 86 casos. Rev Méd Chile 1994; 122: 1031-6

Hopkins R, et al: Relationship between Helicobacter pylori erradication and reduced duodenal and Gastric ulcer recurrence: A
Review. Gastroenterology 1996; 110: 1244-1252.



Limfema MALT gastric-H. pylorn

Epidemiologia
La infeccio per Hp és present en aproximadament el 90%
dels casos de limfoma gastric MALT examinats
histologicament, i en el 98% dels casos amb estudi
serologic.

Pronostic

70% aprox. reverteix a l'any de l'erradicacio de Hp
Bon pronostic , supervivencia del 80% als cinc anys.

Transformacio maligna en petit percentatge de pacients
amb MALT gastric adquirit: limfoma amb comportament
generalment indolent (altres factors ambientals,
microbiologics o genetics)

Viviana C. Linfoma gastrico MALT: factores de riesgo y prondstico. Gastr Latinoam 2003; 14(3): 200-205



