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Engrosamiento labial progresivo ®|  Histopatologia

asintomatico
Progressive Asymptomatic Thickening of a Lip
Historia clinica

Una mujer de 65 afos con antecedentes personales de
diabetes mellitus tipo Il, dislipemia y espondiloartropatia
seronegativa HLAB27+, sin alergias medicamentosas, fue
remitida desde la consulta de Hematologia por un engro-
samiento labial progresivo y asintomatico de varios meses
de evolucion. La paciente se encontraba en estudio por una
anemia ferropénica moderada y una banda monoclonal 1gG
lambda, sin otros hallazgos en los estudios realizados hasta
la fecha.

Exploracion fisica

Se observo un labio superior engrosado y de consistencia
dura al tacto sin Ulceras asociadas (fig. 1). No se palparon
adenopatias locorregionales ni hepatoesplenomegalia. No se
observaron otras lesiones en la exploracion cutaneo-mucosa.

Figura 1 Engrosamiento simétrico de labio inferior.

https://doi.org/10.1016/j.ad.2019.07.023

AcUmulos linfoides de predominio de células plasmaticas
de distribucion periglandular (fig. 2). El estudio inmuno-
histoquimico fue positivo a CD20 y negativo para IgG e
IgG4 mostrando componente monoclonal a cadenas lambda
y negativo a kappa (fig. 3).

Otras pruebas complementarias

Los examenes complementarios mostraron inicialmente un
hemograma y una bioquimica general normal. La cuantifica-
cion de IgG lambda en suero seguia mostrando unos niveles
elevados (3,20 g/dL). El estudio de autoinmunidad fue nor-
mal. La puncion aspiracion de médula dsea (PAMO) ofrecio
resultados dentro de la normalidad. El primer PET-TC mostro
focos de actividad metabdlica leve-moderada con relacion a
adenopatias paratraqueales sugerente de patologia benigna-
inflamatoria.

Figura 2 Hematoxilina-eosina (HE), x 10.

Figura 3 Inmunohistoquimica x 10. lzquierda: negatividad
para cadenas kappa. Derecha: positividad para cadenas kappa.

¢Cual es el diagnéstico?
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnéstico

Hiperplasia linfocitoide con plasmocitosis monoclonal 1gG
lambda.

Evolucién y tratamiento

Tres meses mas tarde se repitié la PAMO, la cual reveld un
incremento de células plasmaticas (2,5%) y linfocitos B clo-
nales con expresion débil y citoplasmatica de 1gG lambda.
Un segundo PET-TC seis meses después y en comparacion
con imagenes previas, mostro hallazgos compatibles con
adenopatias sugestivas de diseminacion linfomatosa, lo que
concluy6 diagnostico probable de linfoma linfoplasmocitico
IgG lambda. Se instauré tratamiento con ciclos de rituximab,
ciclofosfamida y dexametasona (RCD) con los que se obtuvo
un descenso progresivo del componente monoclonal, pero
sin modificacion de la afeccion labial.

Comentario

La plasmocitosis monoclonal en biopsias de glandula sali-
var menor se observa en enfermedades autoinmunes, como
en el sindrome de Sjogren, asi como también en las for-
mas iniciales de linfoma MALT o, incluso, en la gammapatia
monoclonal de significado incierto’. Como en el caso pre-
sentado, la afectacion labial y el concurso de las glandulas
salivares menores pueden ser la primera manifestacion
de un linfoma con compromiso sistémico. La transicion
entre infiltrados linfociticos de caracteristicas aparente-
mente benignas y linfomas ocurre con cierta frecuencia
y, en ocasiones, se atraviesan estadios intermedios de
dificil clasificacién. Por ello, la caracterizacion de prolife-
raciones clonales en localizaciones clinicamente accesibles
como el labio (que en nuestro caso se manifestd por
un engrosamiento asintomatico progresivo) deben ser eva-
luadas con cautela. Es necesario descartar clinicamente
procesos como la queilitis granulomatosa del sindrome de
Melkersson-Roshental” y el sindrome de Sjogren donde estas
proliferaciones clonales han sido también descritas, asi
como la enfermedad relacionada con 1gG4°, que se descarto
en nuestra paciente.

Desde un punto de vista histologico, las caracteristicas
que sugieren benignidad incluyen la arquitectura de los
acinos preservada y la presencia de linfocitos y células plas-
maticas de tamafo pequeiio en las regiones interfoliculares
pero con un patrén no difuso, a diferencia los infiltrados
linfoproliferativos®.

Finalmente, la paciente fue diagnosticada con un linfoma
linfoplasmocitico IgG lambda. La Organizacion Mundial de la

Salud en 2008° lo define como una neoplasia de linfocitos B
compuesta por la coexistencia de poblaciones clonales de
linfocitos B pequefios, linfoplasmocitos y células plasmati-
cas. Frecuentemente se asocia a un componente monoclonal
IgM (macroglobulinemia de Waldenstrom) y menos del 5%
de los pacientes presentan una banda monoclonal IgG, un
hallazgo que si se observé en el caso descrito®.
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