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Introduccié

Ellimfoma primari de cavitats és un limfoma de cél-lula
gran B, associat universalment a l'herpesvirus huma 8
(VHHS), i es presenta tipicament com a efusié serosa
sense masses tumorals destacables. La majoria de les
vegades es produeix en context d'immunodeficiéncia i
el pronostic clinic és desfavorable.

Cas clinic

Home de 81 anys, amb antecedents patologics de
malaltia d'Alzehimer i factors de risc cardiovascular,
que consulta a urgéncies per dispnea rapidament
progressiva.

La radiografia de tdorax mostra vessament pleural dret
de nova aparicid. Es realitza toracocentesi evacuadora
amb obtencié de liquid pleural d'aspecte hematic.
L'estudi bioquimic del liquid pleural informa d'exsudat
serohematic amb estudi microbioldgic negatiu.
Posteriorment es realitza TC de torax que mostra
discret engruiximent pleural dret amb afectacidé en
vidre desllustrat a base dreta (Fig. 1).

Figura 1. A) Radiografia de torax amb vessament pleural dret. B) TC
de torax post-toracocentesis evacuadora, amb discret engruiximent
pleural dret i afectacio en vidre desllustrat a base dreta, sense evidencia
de massa tumoral ni limfadenopaties.
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Les extensions citologiques i el bloc cellular del
liquid pleural mostren fons hematic amb abundant
cel-lularitat que es disposa de forma discohesiva, amb
presencia d'abundants cossos apoptotics, figures
de mitosi i limfocits de mida petita acompanyants.
Aquestes céllules son de mida gran, nucli engrandit i
irregular, amb cromatina grollera, ocasional nucléol
evident, i citoplasma de mida variable, ocasionalment
microvacuolat (Fig. 2).

Figura 2. Extensions citologiques del liquid pleural. A) Abundant
cellularitat de mida intermitja-gran, discohesiva, amb cossos
apoptotics i figures de mitosi (Giemsa, 20x). B) i C) Cél-lules amb nucli
engrandit i irregular, cromatina grollera, ocasional nucleol evident, i
citoplasma de mida variable, ocasionalment microvacuolat (Giemsa,
40x i Papanicolau, 40x).

Davant les troballes morfologiques i la informacid
clinica, es planteja el diagnostic diferencial entre
mesotelioma, metastasi de carcinoma o melanoma
maligne o bé un procés limfoproliferatiu d'alt grau.

A lestudi immunohistoquimic, les cél-lules atipiques
mostren negativitat per a marcadors mesotelials



(calretinina i WT-1), marcadors epitelials (CAMS5.2, CK7,
CK20, TTF-11ip40) i marcadors melanics (S-100 i HMB-
45), i mostren positivitat per a CD45, que demostren un
origen limfoide.

Tenint en compte el perfil immunohistoquimic,
el diagnostic diferencial es redueix a procés
limfoproliferatiu d'alt grau. Ens plantegem limfomes
de fenotip B i T amb morfologia compatible. Els
més frequents sén els processos limfoproliferatius
de fenotip B i, tenint en compte les caracteristiques
citomorfoldgiques, ens plantegem el limfoma difus de
céllula gran B, el limfoma plasmablastic, el limfoma
de Burkitt, el limfoma primari de cavitats i el limfoma
primari de cavitats virus herpes 8 (VHHS8) negatiu.
També ens plantegem limfomes de fenotip T, que sén
menys frequents, com ara el limfoma anaplastic de
cél-lula gran.

A Testudi immunohistoquimic, les cél-lules atipiques
mostren negativitat per a marcadors de cél-lula B (CD20,
CD79 i PAX5), marcadors de cel-lula T (CD3i CD5), BCL2,
BCL6, CD10 i EBER, i presenten positivitat per a CD138,
MUM-11i CD30, positivitat intensa i difusa per a VHHS,
i mostren un elevat index proliferatiu (Ki67), proper al
90 % (Fig. 3).

Figura 3. Estudi immunohistoquimic: positivitat per a CD138, MUM-1,
CD30, VHHS8 i index proliferatiu (Ki67), elevat (90 %). (CD138, 10x; MUM-
1, 10x; CD30, 10x; Ki67, 10x, VHHS, 10x).

Diagnostic

El diagnostic citologic definitiu, valorant la morfologia
i el perfil immunohistoquimic, és compatible amb
limfoma primari de cavitats.

Donada la comorbiditat del pacient i el pronostic
desfavorable, es consensua no realitzar estudis
complementaris invasius, tractament especific ni
mesures terapéutiques agressives. El pacient segueix
controls clinics per la Unitat de Cures Palliatives
assolint una estabilitat clinica de dos anys.
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Dos anys després ingressa per insuficiéncia cardiaca
biventricular. La radiografia torax mostra vessament
pleural esquerre de nova aparicidé (Fig. 4) pel que
es realitza toracocentesi diagnostica amb obtencid
de liquid pleural d'aspecte inflamatori amb estudi
bioquimic que informa d'abundant cel-lularitat limfoide
i amb estudi bacterioldgic negatiu.

Figura 4. Radiografia de torax amb vessament pleural esquerre.

Les extensions citologiques 1 el bloc cellular del
liquid pleural mostren les mateixes caracteristiques
citomorfoldogiquesielmateix perfilimmunohistoquimic
que lanterior (Fig. 5), sent compatible amb limfoma
primari de cavitats conegut, amb afectacié de cavitat
pleural esquerra, contra-lateral a linicial, amb
supervivencia de dos anys. S'aconsegueix estabilitat
clinica, perd tres mesos després, el pacient presenta
empitjorament clinic rapidament progressiu, sent
finalment éxitus.

Discussio

Ellimfoma primari de cavitats és un limfoma de cél-lula
gran B associat universalment amb VHHS8. Es manifesta
clinicament com un vessament limfomatds a cavitats
seroses, afectant tipicament una unica cavitat virtual,
predominantment la cavitat pleural, sense evidencia de
massa tumoral, limfadenopaties ni organomegalies.

La majoria dels pacients afectes sén adults joves de sexe
masculi amb infeccié pel virus de la immunodeficiéncia
humana (VIH) i amb una situacié d'immunodeficiencia
severa. En aquesta poblacié és frequent la co-infeccid
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amb el virus d'Epstein Barr. També pot afectar a pacients
immunodeprimits, sense infeccid pel VIH, i a pacients
immunocompetents d'edat avancada i que viuen en
regions endemiques per a VHHS, sense associacié amb
coinfeccié amb el virus d'Epstein Barr.

Figura 5. Extensions citologiques del liquid pleural amb caracteristiques
citomorfologiques A) Giemsa, 40x i B) Papanicolau, 40x i perfil
immunohistoquimic similars a lanterior (CD138, 10x; MUM-1, 10x;
CD30, 10x; Ki67, 10x, VHHS, 10x).

Els criteris citomorfologics son els mateixos que hem
exposat durant la presentacié del cas clinic, i respecte
a limmunofenotip, les cél-lules mostren positivitat per
a CD45, CD138, MUM1, CD30, CD38 i EMA, positivitat
nuclear per a VHHS, i positivitat variable per a VEB
depenent la seva associacié amb VIH. Presenten pérdua
d'expressié d'antigens de cel-lula B, antigens de cel-lula
T,ide BCL6.

El pronodstic clinic és desfavorable, amb una
supervivencia estimada inferior a 6 mesos. El
tractament no esta ben establert, tot i que es recomana
com a primera linia quimioterapia estandard en
pacients amb limfoma primari de cavitats no associat
a VIH, o tractament immunomodulador segons les
caracteristiques del pacient. En el cas de limfoma
associat a VIH, es recomana afegir terapia antiretroviral
al tractament amb quimioterapia estandard.

En conclusio, el limfoma primari de cavitats és

un limfoma agressiu de céllula gran B confinat a
cavitats seroses, sense evidencia de massa tumoral,
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limfadenopaties ni organomegalies. La infeccid pel
VHH-8 és lelement clau en la patogeénesi i la seva
deteccid és necessaria per al diagnostic. Donada la
seva raresa, les recomanacions de maneig es basen en
informes de casos o experiencies de petites cohorts.
El tractament amb quimioterapia amb regim CHOP i
dosis ajustades de EPOCH soén els regims més utilitzats.
El prondstic continua sent desfavorable, i és necessari
seguir avaluant les opcions de tractament actuals i
desenvolupar millors terapies dirigides. H
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