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REPORTE DE CASOS

Enfermedad Celiaca y Obstruccion Intestinal por
Linfoma de Células T

Augusto Vera®, Oscar Frisancho*, Alejandro Ydbar** y Wilmer Carrasco**.

RESUMEN

Paciente varén de 55 afos, raza blanca (ascendencia espafola), natural y procedente de
Ayacucho, que ingres6 por una enfermedad de seis meses de evolucion, caracterizada
por dolor abdominal tipo coélico y baja ponderal de 10 Kg. Habia estado hospitalizado seis
meses antes y dado de alta con el diagnéstico de sindrome de intestino irritable. Entre sus
antecedentesreferiaintoleranciaalalactosay artritis reumatoidea. Los examenes mostraron:
Hb:12g/dl, leucocitos: 5260 cel/mm, abastonados: 11%, albimina: 2,7 mg/mly VSG: 33mm/h.
El resto de examenes -incluyendo los marcadores tumorales- fueron normales. El transito
gastrointestinal mostraba las asas delgadas con fragmentacion del bario y dilatacion focal
moderadade un asayeyunal distal. Latomografia de térax, abdomeny pelvis sin alteraciones;
Rx térax normal. La colonoscopia fue normal; el ileon tenia pocos pliegues y pequeias
nodulaciones, las biopsias indicaron “ileitis inespecifica”. La endoscopia mostré gastritis y
unacicatrizde tlceraduodenal; lamucosa duodenal mostraba areas con aspecto de mosaico
rosado-blanquecino. La biopsia duodenal evidenci6 acortamiento de vellosidades, infiltrado
inflamatorio crénico e incremento de linfocitos intraepiteliales, hallazgos compatibles con los
criterios de celiaquia Marsh-tipo 3. Los anticuerpos IgA antiendomisio y antitransglutaminasa
tisular estaban incrementados. Durante su hospitalizacion aumenté el dolor y aparecieron
signos de obstruccion. Enlalaparotomia se encontraron unatumoracién yeyunal estenosante
y una perforacion adyacente. El espécimen mostré un linfoma intestinal de células T. Se
ha demostrado que existen mas celiacos subclinicos que celiacos con esprue clasico; el
conocimiento de esta situacion nos debe llevar a tenerla presente por sus complicaciones
0 asociaciones, una de las cuales es el linfoma primario intestinal.
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SUMMARY

A male patient, 55 years old, born in Ayacucho, with Spanish ancestors, was hospitalized
through emergency referring abdominal pain, and 10 kilograms weight loss. Six months
before he was diagnosed as having irritable bowel syndrome. His previous diseases were
rheumatoid arthritis and intolerance to lactose. Laboratory results were: Hb 12 gr./dL, white
cells 5200 per mm3, albumin 2.7 gr./dL, erythrocyte sedimentation rate 32 mm/hr., and tumor
markers were negative. Radiographic study of the small bowel showed barium fragmentation,
and a focal dilation in distal jejunum. Chest X-ray and CT scan of thorax, abdomen and
pelvis were normal. Colonoscopy was normal for colonic mucosa, but in ileum it showed an
irregular mucosa, little nodules and fewer folds than usual. Biopsy from ileum demonstrated
unspecific inflammation. Upper endoscopy showed gastritis, a duodenum scar ulcer and an
irregular mosaic pattern pink and white. Duodenum biopsy demonstrated short villi, chronic
inflammation and an increase in the number of intraepithelial lymphocytes, all these was
consistent with celiac disease Marsh 3. Antibodies anti-endomisium and anti-transglutaminase
were positive. After some days he developed signs of bowel obstruction and was operated.
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A tumor was found in jejunum with a bowel perforation. Pathological study showed a small
bowel T-cell lymphoma. Fortunately this patient did well, and was sent home to continue
treatment on ambulatory basis. Celiac disease is more common than what is thought, and
it has been demonstrated that there are more persons with subclinical celiac disease, than
those with the typical clinical pattern. It is necessary to be aware of this disease to improve
diagnosis in order to avoid late complications as small bowel lymphoma.
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INTRODUCCION

resentamos el caso clinico de un paciente
adulto que ingresé a nuestro servicio con una
obstruccién intestinal producida por un linfo-
ma intestinal de células T. Los dias previos
a la cirugia se detecté que también sufria de
una enfermedad celiaca.
La enfermedad celiaca es una entidad -aparentemente- rara
en nuestro medio. El presente caso nos ilustra a tenerla pre-
sente por sus complicaciones asociadas, una de las cuales es
el linfoma primario intestinal de células T.

La obstruccion intestinal es frecuente y generalmente
su tratamiento es quirtirgico. Existen tres tipos tomando
como referencia anatémica a la pared intestinal: intralumi-
nal, intramural y extrinseca’.

El tipo extrinseco es el mas frecuente y se deben a bridas o
adherencias posquirtrgicas (65-70%); en cambio la producida
por el linfoma intestinal primario de células T es infrecuente?.

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de un paciente de 55 afos, raza
blanca (sus abuelos eran de ascendencia espariola), natural
y procedente de ayacucho, ingeniero de minas, que ingresé
a nuestro servicio, por una enfermedad de inicio insidioso y
curso progresivo, de seis meses de evolucion, caracterizada
por dolor abdominal tipo célico, localizado en mesogastrio,
sin irradiacién, asociado a nausea, que cedia con antiespas-
médicos v se incrementaba con la ingesta de alimentos; tam-
bién referfa estrefimiento asociado a dolor perianal leve y
baja de peso de 10 Kag.

Entre sus antecedentes principales referfa: intolerancia
a la lactosa, artritis reumatoidea desde hace 15 afos con
buena respuesta al metotrexate. Habia sido hospitalizado
seis meses antes en nuestro servicio y dado de alta con el
diagnéstico de “sindrome de intestino irritable”.

El paciente fue llevado a emergencia de nuestro hospi-
tal y reingres6 a nuestro servicio en mal estado de nutricién,
lucia adelgazado, con las funciones vitales estables, sin fie-
bre. Al examen fisico solo se encontré dolor abdominal a la
palpacion profunda en mesogastrio, resto de sistemas sin
alteraciones significativas. La presuncién diagnostica basada
en el dolor abdominal asociado al sindrome consuntivo, su-
geria una neoplasia maligna digestiva.

Los examenes de laboratorio mostraron: Hemoglobina:
12gr, leucocitos: 5260 cel/mm, abastonados:11%, albtmi-
na: 2,7mg/ml y VSG:33 mm/hr; El resto de los examenes
de laboratorio - incluyendo los marcadores tumorales- fueron
normales.

El transito gastrointestinal mostraba las asas intestinales
delgadas con fragmentacion y segmentacion del bario, dila-
tacion focal moderada de asa yeyunal distal y en menor gra-
do de asas ileales; el marco duodenal mostraba los pliegues
mucosos engrosados con aspecto de compresion extrinseca
en tercera porcién del duodeno.

La tomografia de térax, abdomen y pelvis sin altera-
ciones significativas. La radiografia de térax era normal.
La colonoscopia llegdé hasta 20 cm del ileon distal: el colon
explorado endoscépicamente lucia normal; la mucosa ileal
mostraba pocos pliegues, se observaron vasos submucosos
y aisladas nodulaciones pequefias. El estudio microscopico
demostré una lleitis inespecifica.

La endoscopia digestiva alta mostrd gastritis eritema-
tosa difusa y una cicatriz de tlcera en bulbo duodenal; la
mucosa duodenal mostraba un patrén en mosaico, difuso,
de color blanquecino-rosado.

Las muestras histolégicas mostraron la mucosa duo-
denal con marcado acortamiento de las vellosidades intesti-
nales (relacion vellosidad: cripta 1:1), infiltrado inflamatorio
crénico moderado y aumento de linfocitos intraepiteliales;
estos hallazgos configuran los criterios de Marsh tipo 3 de
la enteropatia por gluten® (cuadro No 1). La biopsia antral
indico gastritis crénica, con escasa actividad.

Los marcadores inmunolégicos de celiaquia estaban
incrementados (IgA antiendomisio e IgA antitransglutamina-
sa tisular); estos hallazgos sumados a los criterios de Marsh
encontrados en el duodeno, confirmaron el diagnéstico de
Enteropatia por Gluten.

Durante su estancia hospitalaria el dolor abdominal se
hizo persistente, cedia parcialmente a los antiespasmédicos;
disminuyé la tolerancia oral. Al octavo dia aumenté el dolor
abdominal vy la distensién, sugiriendo un cuadro obstructivo
intestinal y posteriormente aparecieron signos de irritacion
peritoneal.

Se realizé laparotomia exploradora, los hallazgos mos-
traron 1200cc de liquido purulento en cavidad abdominal;
en yeyuno a 140 cms. del angulo de Treitz se detecté una
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tumoracién intraluminal de aproximadamente 50x30mm,
que estenosaba la luz en un 90%; a 160 cmt. de édngulo de
Treitz se encontr6 una perforacion intestinal de 2 cm de
diametro (hacia cara anterior de recto); a 60 cm de la valvula
ileocecal se detect6 el diverticulo de Meckel. Se hizo drenaje
de la cavidad, se resecé 47 cm de intestino y se practicé una
enteroanastomosis. El nivel de ADA (127.7u) en el liquido
ascitico no fue diagnéstico de tuberculosis.

Recibi6 nutricién parenteral total por 10 dias, evolucio-
no bien, tuvo una adecuada tolerancia oral y fue dado de alta
para continuar sus controles ambulatorios en gastroentero-
logia y oncologia.

El estudio del espécimen quirtrgico y los estudios com-
plementarios con inmunohistoquimica demostraron que se
trataba de un linfoma de células T primario de intestino del-
gado.

Tabla No 1

TIPOS HISTOLOGICOS DE ENFERMEDAD CELIACA - CLASIFICACION DE
MARSH

Tipo 0 : Mucosa normal.
Tipo 1 : Lesion infiltrativa : Caracterizada por un aumento de linfocitos
intraepiteliales.
Tipo 2 : Lesion hiperplasica : Tipo 1 + Elongacion de criptas
Tipo 3 : Lesion destructiva : Tipo 2 + Atrofia vellositaria
- 3a Atrofia vellositaria parcial
- 3b Atrofia vellositaria subtotal
- 3c Atrofia vellositaria total
Tipo 4 : Lesion hipoplasica : Atrofia total + Hipoplasia de criptas

DISCUSION

Los tumores de intestino delgado representan 1-4 % de todos
los tumores del tracto gastrointestinal?> . En una serie de 309
pacientes con patologia de intestino delgado, el linfoma in-
testinal primario fue la cuarta causa de patologia de intestino
delgado, detras de los diverticulos, adenocarcinomas y leio-
miomas?; en un estudio norteamericano en el que se incluy6 a
1260 casos, era el tercer tumor en frecuencia después de los
carcinoides y adenocarcinomas, muy por encima de los tumo-
res estromales. La clasificacion de los linfomas gastrointestina-
les es de acuerdo a lo reportado por Isaacson® (cuadro No 2).

Tabla No 2

CLASIFICACION DE ISAACSON PARA LINFOMAS GASTROINTESTINALES

LINFOMAS B
1. Linfomas MALT
e Bajo grado
 Alto grado con o sin componente de bajo grado
e IPSID
* Bajo/alto grado
2. Linfomas del manto (poliposis linfomatosa)
3. Linfoma Burkitt o Burkitt like
4. Otros linfomas de alto o bajo grado que semejan a los nodales.

LINFOMAS T

1. Linfoma intestinal asociado a enteropatia
2. Linfoma anaplasico de células grandes
3. Linfoma angiocéntrico

4, Linfoma T periférico no especifico

5

6

7

. Linfoma histiocitico verdadero
. Linfoma de células reticulares
. Linfoma de células foliculares dendriticas.

Aproximadamente 85% de los casos corresponde al tipo cé-
lulas B v 15% al tipo células T. Por otro lado, los linfomas
gastrointestinales son mas frecuentes en varones® (propor-
cion 2 a 1), usualmente de raza blanca®, estando la edad
media de diagnéstico entre 50 y 60 afos 7.

El caso que presentamos es el de un paciente con en-
fermedad celiaca que presentd obstruccién intestinal por lin-
foma de células T; esta asociacion corresponde a menos del
1% de los LNH.

Se ha sefialado que uno de cada diez pacientes con
enfermedad celiaca tiene riesgo de presentar este tipo de
linfoma®. Si un paciente con celiaquia se deteriora a pesar
de cumplir estrictamente con su dieta libre de gluten se debe
considerar la posibilidad de linfoma intestinal.

Las lesiones del linfoma de células T suelen ser tipica-
mente yeyunales, pero pueden aparecer en otros segmentos
del intestino; pueden ser tnicas o mdltiples, generalmente
en forma de tlceras circunferenciales; también pueden ser
nodulares o en placas, pero raramente conforman lesiones
grandes. Los linfaticos mesentéricos pueden estar aumenta-
dos de tamafio por infiltracién o en forma reactiva®.

Aproximadamente 50% de los pacientes con celiaquia y
linforna se diagnostican simulténeamente al mismo tiempo. Los
sintomas mas frecuentes son: dolor abdominal, pérdida ponde-
ral, y diarrea; la fiebre y diaforesis nocturna pueden estar pre-
sentes hasta en un tercio de los pacientes. Son frecuentes la pre-
sencia de adenopatias periféricas, anemia (68%) e incremento
de LDH (25%); la albtimina sérica esta casi siempre descendida.
El diagnéstico es -casi siempre- realizado durante la laparotomia.

En cuanto al tratamiento, no existen ensayos a largo pla-
z0; los pacientes reciben una combinacién de cirugia y quimio-
terapia. La cirugia consiste en retirar el mayor tumor posible y la
quimioterapia con antraciclinas: CHOP (Ciclofosfamida, doxo-
rrubicina, vincristina y prednisona). La supervivencia al afio
alcanza 39% vy a 5 anios 20%, por ello, el prondstico es pobre.

En relacién a la enfermedad celiaca podemos decir que
es una enfermedad autoinmune desencadenada por la in-
gesta de proteinas que se encuentra en el trigo, la cebada,
y el centeno. las proteinas que se han identificado en estos
alimentos son: gliadinas, gluteninas, hordeinas y secalinas’;
colectivamente se las conoce como gluten?®.

En Latinoamérica, particularmente en paises como Ar-
gentina y Brasil tienen una prevalencia de enfermedad celia-
ca de 0,25 a 0.5% a diferencia de Norteamérica y Europa
(especialmente los paises nérdicos) que reportan encima de
1% ', en nuestro pais no tenemos estudios al respecto y solo
se ha encontrado el reporte de un caso asociado a hepatitis
autoinmune 2, pero es probable que hayan mas pacientes.

El diagnéstico requiere pruebas inmunoldgicas, estudio
microscépico de la mucosa intestinal y una respuesta -clinica
e histolégica- a la dieta libre de gluten. los anticuerpos IgA
antiendomisiales y los IgA transglutaminasa tisular presentan
una alta sensibilidad (85-98%) v alta especificidad (94-100%)
durante la enfermedad activa.
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Hay que tener presente, que los anticuerpos antes men-
cionados tienden a disminuir cuando la dieta esta libre de glu-
ten!?. Los niveles de IgA antigliadina también pueden nor-
malizarse con la supresién del gluten. Ultimamente se estan
usando los anticuerpos de péptidos deaminados de gliadina
(a-DLG), que tienen alta sensibilidad diagnéstica.

En nuestro paciente los niveles incrementados de los
anticuerpos IgA anti-endomisio y anti-transglutaminasa

BIBLIOGRAFIA

1. BRUNICARDI F INTESTINO DELGADO. IN:
SCHWARTZ: Principios de Cirugia, 8ed. McGraw-
Hill, 2006.

2. TALAMONTI MS, GOETZ LH, RAO S. Primary can-
cers of small bowel: analysis of prognostic factors
and results of surgical management. Arch Surg 2002;
137:564-71.

3. MARSH MN vy col. Gluten, major histocompatibility
complex, and the small intestine. A molecular and
immunobiologic approach to the spectrum of gluten
sensitivity (‘celiac sprue’). Gastroenterology 1992;
102(1): 330-54

4. ZHAN J, XIA Z_S, ZHONG Y-Q, ZHANG S-N, WANG
L-Y, SHU H, et al. Clinical analysis of primary small in-
testinal disease: A report of 309 cases. World J Gas-
troenterol 2004; 10:2585-7

5. HATZARAS I, PALESTY JA, ABIR F, SULLIVAN P, KO-
ZOL RA, DUDRICK SJ, et al. Small-Bowel Tumors
Epidemiologic and Clinical Characteristics of 1260
Cases From the Connecticut Tumor Registry. Arch
Surg 2007; 142:229-235

6. LEONE N, BRUNELLO F, BARONIO M, GIORDANINO
C, MORGANDO A, MARCHESA P, et al. High grade

asociados con los hallazgos histolégicos tipo 3 de Marsh
en el duodeno, confirmaron el diagnéstico de Enteropatia
por Gluten.

Existen mas celiacos asintomaticos o subclinicos que
celiacos con esprue clasico; el conocimiento de esta situa-
cién nos debe llevar a tenerla presente, por sus complicacio-
nes o asociaciones patoldgicas, de las cuales, una de las mas
peligrosas es el linfoma primario intestinal.

B-cell lymphoma arising in mucosa-associated lym-
phoid tissue of the duodenum. Eur J Gastroenterol
Hepatol 2002;14(8):893-6.

7. VERTIZ M, GARCIA M, YABAR H. Intususcepcion de
intestino delgado por linfoma de células T. Anales de
la Facultad de Medicina 2007; 68:3-6

8. REDONDO E. Linfoma Intestinal primario. Revista de
la ACAD 2007; XXX (3): 89-94.

9. GOGGINS M, KELLEHER D. Celiac disease and other
nutrient related injuries to the gastrointestinal tract.
Am J Gastroenterol 1994; 89:s2-s17

10. HAINES M, ANDERSON R, GIBSON P. Systematic
review: the evidence base for long term management
of coeliac disease. Aliment Pharmacol Ther 2008;
28:1042-1066

11. ALESSIO F. Genetic and Epidemiology of Celiac Dis-
ease. In: DDW 2004 Session Handout Book. New Or-
leans, USA, s.e. pp. 59-165.

12. TAGLE M, NOLTE C, LUNA E, SCAVINO Y. Coexis-
tencia de enfermedad celiaca y hepatitis autoinmune.
Reporte de un caso y revisién de la literatura. Rev
Gastroenterol Pert 2006; 26:80-83.



