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RESUMEN

El linfoma primitivo de la mama es una forma rara de linfoma extraganglionar
localizado, con una incidencia de 1,7 a 2,2 % de los linfomas extraganglionares y
de un 0,04 a un 0,50 % de las lesiones malignas de la glandula mamaria de todos
los linfomas no Hodgkin. El linfoma no Hodgkin primario de la mama crece con
rapidez, con diseminacibn a la médula 6sea y sistema nervioso central,
generalmente de corta sobrevida. Se presentd un caso de una paciente femenina
de 65 afios de edad, blanca, que refirié haberse notado una tumoracién en la mama
derecha, de 3 cm de diametro. Al examen fisico se constatd una tumoracion,
dolorosa a la palpacion, localizada en el cuadrante superior externo. No existian
adenopatias axilares a la palpacion. La paciente no reportd sintomas especificos. Se
realizé un ultrasonido diagndéstico que arrojé una imagen hipoecoica de 2,5 cm, de
bordes no bien definidos. En un estudio mamografico realizado se aprecié una masa
de alta densidad, irregular, que fue clasificado como BIRADS 4C. El
diagnoéstico de linfoma maligno no fue sospechado clinicamente. Fue
operada, realizando biopsia por congelacion que resulté positiva. Se le ejecutd una
mastectomia total ampliada cuyo informe histopatoldgico fue: linfoma linfocitico
pobremente diferenciado sin metastasis ganglionares axilares (0/29). Como
tratamiento adyuvante se utilizé la poliquimioterapia asociada a la radioterapia. La
paciente en la actualidad no ha presentando recaida y se mantiene viva tras 13
afnos de seguimiento.

Palabras clave: linfoma; neoplasias de la mama; linfoma primario; linfoma
secundario; revision.



ABSTRACT

Primary lymphoma of the breast is an unusual kind of located extranodal
lymphoma, with an incidence from 1.7 % to 2.2% of extranodal lymphomas, and
from 0.04 % to 0.50 % of the mammary glands malignant lesions of all non-
Hodgkin lymphoma. The primary non-Hodgkin's lymphoma of the breast grows
rapidly, with dissemination to the bone marrow and central nervous system,
generally of short over-life. The case presented is the one of a female, white
patient, aged 65 years who told she perceived a tumor in her right breast of 3 cm
diameter. At the physical examination a tumor was noted, painful at palpation,
located in the higher external quadrant. Axillary adenopathy were not found at
palpation. The patient did not reported specific symptoms. An ultrasound diagnosis
was carried out showing a hypo-echoic image of 2.5 cm, with non well-defined
margins. An irregular, high density mass was found in a mammographic study; it
was classified as BIRADS 4C. The diagnosis of malignant lymphoma was not
clinically suspected. The patient underwent a surgery, and a frozen section biopsy
was positive. A total wide mastectomy was carried out and its pathological inform
was: poorly-differentiated lymphocytic lymphoma without axillary nodal metastasis
(0/29). Polychemotherapy associated to radiotherapy was used as adjuvant
treatment. Currently, after a 13-years follow-up, the patient did not relapsed and is
still alive.

Key word: lymphoma; breast neoplasm; primary breast lymphoma; secondary
breast lymphoma; review.
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INTRODUCCION

El linfoma primitivo de la mama (PBL por sus siglas en inglés), es una forma rara
de linfoma extraganglionar localizado. Con una incidencia de 1,7 a 2,2 % de los
linfomas extraganglionares; y de un 0,04 % a un 0,50 % de todos los linfomas no
Hodgkin, son lesiones malignas de la glandula mamaria.®) Se considera primario,
cuando no hay evidencia de linfoma extramamario ni leucemia.®

Aunque los linfomas secundarios de la mama son también raros, los primitivos
representan el grupo méas grande de tumores metastasicos de la mama.®

El linfoma no Hodgkin primario de la mama fue descrito por primera vez, en 1972
por Wiseman y Liao. Es una entidad, que en su presentacion, la mayoria de las
pacientes se piensa clinicamente que tienen un carcinoma primario de la mama, y
el diagnéstico de linfoma se realiza por la biopsia.®

La definicion para ser considerado un linfoma no Hodgkin primitivo de la mama es
preciso que sea una lesién nodular sin adenopatias (estadio I-E de Ann Arbor) o con



adenopatias regionales (estadio I1-E); sin diagnéstico previo de linfoma no Hodgkin,
y con confirmacién bidpsica confiable, incluidas las técnicas modernas necesarias
para la definicion de un linfoma no Hodgkin.®

Han sido reportados unos cuantos cientos de casos, la mayoria en pequefias series
retrospectivas, con sélo un estudio prospectivo identificado.®*?

El Grupo de Estudio Internacional del Linforma Extraganglionar presenté un estudio
internacional retrospectivo de 204 pacientes con linfoma primitivo de la mama,
desde 1980 al 2003.*?

La mayoria de las pacientes que lo presentan suelen ser mayores de 50 afios.
Generalmente son unilaterales, el compromiso bilateral de mama esta presente en
un bajo porcentaje de los casos.®41?

El tamafio promedio del tumor oscila de 1 a 4 cm de diametro (rango 1-20 cm).®®

Clinicamente no existen diferencias entre un linfoma y un carcinoma mamario, el
sintoma mas frecuentemente referido es la palpacion de un tumor doloroso
intramamario, aunque pueden aparecer otros, considerados como especificos de los
linfomas; tales como pérdida de peso, fiebre y sudoracién nocturna, lo que suele
aparecer en menos del 5 % de los casos.

En el 50 % de las pacientes, los nédulos se localizan en el cuadrante superior
externo de la mama. En la mayoria de las publicaciones se sefiala la mama derecha
como la mas frecuentemente afectada, sin que exista una explicacion para esta
coincidencia.®**®

Estas lesiones crecen rapidamente con diseminacion a la médula 6sea y sistema
nervioso central, presentan un mal pronéstico.®

El estadiamiento segun los criterios de la clasificacion de Ann Arbor de 1971
constituye el Unico factor prondstico significativo para la supervivencia de las
pacientes.

La clasificacion histolégica empleada en el presente trabajo fue la formulacion de
trabajo de uso clinico de la OMS también empleada por por otros autores.®®

El uso de inmunohistoquimica para ayudar en la clasificacién y el pronéstico del
linfoma es estandar. También, es mas comun el uso de las técnicas moleculares de
analisis empleando ADN microarrays, facilitando la identificacion de “firmas”
moleculares diferentes en linfomas con morfologia idéntica.*®

El manejo del linfoma no Hodgkin primario de la mama deberia estar basado en el
grado histolégico. Las pacientes con la enfermedad de bajo grado, deberian ser
manejadas solamente con radioterapia.®® El papel de la quimioterapia en este
grupo no esta claro. Las pacientes con grado intermedio o alto grado de la
enfermedad tendrdn mejor resultado, si la quimioterapia se combina
con ciclofosfamida, adriamicina, vincristina y prednisona.®

En otros lugares ha tenido impacto el rituximab en los patrones de reincidencia y
en el resultado paralelo en el linfoma primario difuso de células B grandes de la
mama.®®



PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 65 afios de edad, de raza blanca, procedencia urbana. Refirio
haberse notado una tumoracién en la mama derecha, de aproximadamente 3 cm de
diametro. Acudidé a la consulta de Mastologia, al examen fisico se constaté una
tumoracion dolorosa a la palpacion. Localizada en el cuadrante superior externo
(CSE) de la mama derecha. No existian adenopatias axilares a la palpaciéon. La
paciente no reporté sintomas especificos.

Se realizé un ultrasonido diagnoéstico que informé la presencia de una imagen
hipoecoica de 2,5 cm, de bordes no bien definidos, localizada en el CSE de la mama
derecha. En un estudio mamografico realizado se aprecié6 una masa de alta
densidad, irregular, que fue clasificado como BIRADS 4C.

El diagnostico de linfoma maligno no fue sospechado clinicamente. No se le realizé
BAAF a la tumoracion.

Fue operada realizando una mastectomia total ampliada y se realiz6é una biopsia por
congelacion resultando positiva, cuyo informe histopatoldgico fue: linfoma linfocitico
pobremente diferenciado, sin metastasis ganglionares axilares (0/29). (Fig.1, 2y 3)
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Fig. 1. Linfoma no Hodgkin primitivo de la mama (hematoxilina-eosina
magnificacion del original x 10).
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Fig. 2. Linfoma no Hodgkin primitivo de la mama (hematoxilina-eosina
magnificacion del original x 50).



Fig. 3. Linfoma no Hodgkin primitivo de la mama (las magnificaciones originales
de hematoxilina-eosinas x 100).

Como tratamiento adyuvante se utilizd la poliqguimioterapia asociada a la
radioterapia. La paciente obtuvo una remision completa de su enfermedad, en la
actualidad no ha presentando recaida tras 13 afios de seguimiento.

DISCUSION

En Cuba, el linfoma no Hodgkin primitivo de la mama constituye menos del 1 % de
todos los tumores malignos de la mama (0,2 %), y menos del 1 % de los linfomas
no Hodgkin ganglionares y extraganglionares.

En la literatura internacional, se constata que para Vignot, et al.® del Centro de
Lucha Contra el Cancer René Huguenin, en St. Cloud, Francia, el linfoma no
Hodgkin de la mama, representa de un 0,04 % a un 0,50 % de las lesiones
malignas de la glandula mamaria.

Segun Martin B, et al.® los linfomas primarios de la mama son raros, con una
incidencia de 1,7-2,2 % de los linfomas extraganglionares, y de un 0,38- 0.7 % de
todos los linfomas no Hodgkin.®

Solamente han sido reportados unos cuantos cientos de casos, la mayoria en
pequerfias series retrospectivas.

Segun algunos autores la mayoria de las pacientes suelen ser mayores de 50 afios,
muy por encima de la edad promedio reportada por otros, que es de 39 afios. En
otros estudios realizados, la edad media es de 64 afos. El caso presentado tenia 65
afios, lo que concuerda con varias de las literaturas consultadas.®

Segun la Clasificacion Histoldgica de los Tumores de la Mama divide los linfomas
malignos primitivos de la mama en: linfoma difuso de células B grandes, linfoma de
Burkitt, linfoma extranodal de zona marginal de células B de tipo MALT, linfoma
folicular y linfoma linfoplasmocitoide. %%

Cuando se presenta un linfoma no Hodgkin primario de la mama, se supone en la
mayoria de las pacientes, desde el punto clinico, estar en presencia de un
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carcinoma primario de la mama. El diagnéstico de linfoma se realiza por la biopsia.
Una vez que se realiza el diagnostico de linfoma, las pacientes son tratadas con
alguna combinacién de radioterapia y cirugia. La quimioterapia deberia ser incluida
en la multimodalidad de tratamiento de esta enfermedad, sobre todo por la elevada
incidencia de recaida en el SNC.*®

Los patrones clinicos, radioldégicos e histologicos de presentaciones previamente
publicadas, los indices de respuesta y los tiempos de supervivencia parecen
decepcionantes, probablemente debidos al tratamiento inicial de tumorectomia o
mastectomia en algunos pacientes.®

La combinacion de cirugia limitada, con quimioterapia que contiene antraciclina, y
la radioterapia produjo el mejor resultado en la era previa al rituximab en un
estudio internacional retrospectivo de 204 pacientes elegibles presentado por las
instituciones afiliadas al Grupo de Estudio Internacional del Linfoma Extraganglionar
desde 1980 al 2003.¢°*D
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