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Resumen

Introduccién: Se presenta el caso de una paciente femenina de 60 afios
con cuadro clinico de debilidad generalizada, disnea, pérdida de peso
no intencionada, y sintomas gastrointestinales, incluyendo dolor
epigastrico intermitente y reflujo gastroesofagico. El diagndstico inicial
sugeria una posible neoplasia maligna gastrointestinal. A pesar de un
abordaje inicial para descartar patologia infecciosa o neoplasica la
prueba de Coombs directo fue positiva para anticuerpos IgG calientes,
lo que condujo al diagnéstico de anemia hemolitica autoinmune (AHAI).
Manejo y tratamiento: Se inicié tratamiento con metilprednisolona y
otros medicamentos de soporte. La ecografia y tomografia
computarizada abdominal revelaron esplenomegalia. Posteriormente, la
paciente fue trasladada a un centro de tercer nivel, donde el aspirado de
médula ésea confirmd infiltracion por linfoma de zona marginal esplénica
(LMZE), con AHAI como presentacion clinica inicial.

Resultados: La paciente respondid positivamente al tratamiento con
Rituximab, mostrando mejoria clinica, regulacion de los niveles de
hemoglobina, bilirrubinas, y resolucién de la esplenomegalia.
Conclusion: Se destaca la importancia de considerar diagnosticos
hematoldgicos en pacientes con AHAI de presentacion atipica, como en
este caso, donde el LZME debut6 con AHAI. El diagndstico temprano y
tratamiento adecuado con Rituximab permiti6 una mejora clinica
sustancial.

Abstract

Introduction: We present the case of a 60-year-old female patient with
generalized weakness, dyspnea, unintentional weight loss, and
gastrointestinal symptoms, including intermittent epigastric pain and
gastroesophageal reflux. The initial diagnosis suggested a possible
gastrointestinal malignancy. Despite an initial approach to rule out
infectious or neoplastic pathology, the direct Coombs test was positive
for warm IgG antibodies, leading to a diagnosis of autoimmune hemolytic
anemia (AIHA).

Management and treatment: Treatment was
methylprednisolone and other supportive medications.

initiated  with
Abdominal

ultrasound and computed tomography revealed splenomegaly. Subsequently, the patient was transferred
to a tertiary care center, where bone marrow aspiration confirmed infiltration by splenic marginal zone
lymphoma (SMZ), with AIHA as the initial clinical presentation.
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Results: The patient responded positively to treatment with Rituximab, showing clinical improvement,
regulation of hemoglobin and bilirubin levels, and resolution of splenomegaly.

Conclusion: It is important to consider hematological diagnoses in patients with atypical AIHA
presentation, as in this case, where SML debuted with AIHA. Early diagnosis and appropriate treatment
with Rituximab allowed for substantial clinical improvement.

INTRO-

El LZME es una neoplasia indolente de
células B, poco frecuente, que representa
menos del 1% de todos los linfomas no
Hodgkin y el 1% de las leucemias linfoides
indolentes [1]. La media de edad es de los
65 a 70 afos y no existe un predominio de

sexo ni localizacion geografica. [2] Su
presentacion clinica habitual incluye
esplenomegalia y linfocitosis, sin

linfadenopatias ni sintomas sistémicos
prominentes. Previamente se han descrito
asociaciones entre LZME y la AHAI, esta se
presenta en aproximadamente el 20% de los
casos, Yy raramente constituye la
manifestacion inicial. [3] Ademas, 1 de cada

REPORTE D_

Femenina de 60 anos, trasladada a
nuestra institucion desde un hospital de
segundo nivel de atencidon con historia de
1 mes debilidad generalizada, disnea de

minimos esfuerzos, hiporexia, reflujo
gastroesofagico, llenura postprandial,
constipacion, dolor epigastrico

intermitente de tipo ardoroso e intensidad
6 de 10 no irradiado, ademas, refiere
pérdida de peso no intencionada de 10 Ib
en el ultimo mes. Nos comenta que 3 dias
antes de su ingreso se exacerbo su
cuadro con #2 vémitos de contenido
alimentario, junto con una hemoglobina
(Hb) de 5 g/dL que requirié #2 unidades
de glébulos rojos empacados. Unico
antecedente relevante episodios
recurrentes de gastritis desde hace 30
anos.

Niega alergias, consumo de tabaco,

3 pacientes con LZME son seropositivos
para el Virus de la hepatitis C (VHC). [4]

Presentamos el caso de una mujer de 60
afos cuya presentacion clinica inicial fue

una AHAI sintomética, sin hallazgos
gastrointestinales patologicos, ni  VHC
asociado, que llevé finalmente al

diagnostico de LZME tras la evaluacion de
médula o6sea. Este caso destaca la

complejidad  diagnéstica del LZME,
especialmente en pacientes que no
presentan las caracteristicas clinicas

tipicas, y subraya la importancia de
considerar trastornos linfoproliferativos
dentro del diagndstico diferencial de
anemias hemoliticas Coombs-positivas.
Aportamos una  contribucion  clinica
significativa al documentar una forma poco
habitual de presentacioén inicial de LZME.

alcohol o drogas recreativas. Unico
antecedente heredofamiliar relevante es
padre con diabetes mellitus tipo 2.

Al examen fisico: signos vitales normales,
impresiona ictericia escleral, palidez
conjuntival, abdomen blando con dolor a
la palpacién profunda en epigastrio e
hipocondrio derecho, sin hepatomegalia,
pero con esplenomegalia. Cuello
simétrico, sin adenopatias. Toérax con
buena entrada y salida de aire, sin ruidos
agregados. Sin soplos o galopes a la
exploracion cardiaca.

Examenes iniciales: anemia normocitica
hipocromica heterogénea hiperreactiva,
linfopenia, trombocitopenia, ictericia a
expensas de bilirrubina indirecta (Ver
tabla 1), serologia negativa para VIH,
sifilis, hepatitis By C.

Impresiona cuadro de dispepsia con
signos de alarma, por lo cual se ingresa al
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servicio de medicina interna para
valoracion de  neoplasia  maligna
gastrointestinal en contraste de patologia
infecciosa, en donde se le realiza
colonoscopia y endoscopia exploratoria,
sin hallazgos patoldgicos. Se realiza
prueba de Coombs directo positiva para
anticuerpos IgG calientes confirmando
anemia hemolitica autoinmune (AHAI) por

Tabla 1. Laboratorios de admision

Hemoglobina g/dL 7
Leucocitos 10*3/mm™*3 3.20
Plaquetas 10*3/mm™*3 85
Bilirrubina total mg/dL 3.32
Bilirrubina indirecta 2.89
mg/dL

Deshidrogenasa lactica 308
U/L

Se decide realizar ecografia hepatobiliar,
pancreatica y esplénica junto con TC

anticuerpos IgG calientes, por lo que se
consulta al servicio de hematologia y se
inicia  tratamiento con bolos de
metilprednisolona por 3 dias, luego con
dosis continuas 40 mg IV cada 12h, acido
félico 5 mg c/dia, cianocobalamina 1 mg
c/dia por 5 dias, con lactulosa el manejo
de la constipacion y omeprazol 20 mg
c/dia por dispepsia.

abdominopélvico contrastado por
observacion de cancer metastasico de
origen por determinar, unico hallazgo
relevante esplenomegalia. (Ver imagen 1)
Al dia 17 de hospitalizacion, paciente
hemodinamicamente estable, sin
necesidad de oxigeno suplementario, con
aumento de hemoglobina y disminucion
de bilirrubinas, es trasladada a centro de
3er nivel para manejo de enfermedad
hematoldgica, donde se realiza aspirado
de médula ésea revelando infiltracion.

Se realiza diagnostico de linfoma de zona
marginal esplénica, con infiltracién a
médula dsea el cual debuté con AHAI por
anticuerpos calientes; se inicia
tratamiento con monoterapia de
Rituximab 375mg/m2 por 4 semanas (Ver
tabla 2), curs6 con mejoria clinica,
regulacion de las  Dbilirrubinas, la
esplenomegalia y la Hb.

Tabla 2. Evolucion de los valores de hemoglobina y bilirrubina total en los dias 0, 5y 16
de hospitalizacion, incluyendo los valores al dia 50 una vez ya implementada la terapia con

Rituximab.

HemoglObina 7 660 650 Implementacién de 109
(g/dL) Rituximab

Bilirrubina total 3.32 2.83 5.36 1.3
(mg/dL)
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Ya existen reportes previos de LZME con
manifestaciones autoinmunes como la
AHAI, pero esta rara vez forma parte de la
presentacion inicial, generalmente se
presenta durante el curso de la enfermedad.

[3]

Las caracteristicas clinicas mas
presentadas son la esplenomegalia,
linfocitosis y citopenias; de tipo anemia o
trombocitopenia. [4] La gran minoria de los
pacientes presentaran sintomas de
saciedad temprana, llenura postprandial y
disconfort abdominal relacionados con la
esplenomegalia al momento del
diagnéstico.[5]Y se estima que en el 35% de
los pacientes con LZME presentan una

infeccion por VHC. [6]

Histopatologicamente, el bazo demuestra
afectacion tanto de la pulpa blanca como de
la roja. En la pulpa blanca, las células
neoplasicas ocupan tanto el manto como las
zonas marginales, a veces con un centro
germinal residual central, que puede ser
atrofico o hiperplasico. La pulpa roja
muestra un patrén de afectacion difuso y
micronodular con infiltracion sinusal. [7] A
nivel de la médula désea se muestran
agregados linfoides discretos, que también
pueden presentar un patron de zona
marginal, con o] sin infiltracién
intrasinusoidal difusa por células tumorales.

[8]

Imagen 1. TC Abdominopélvico contrastado, donde impresiona esplenomegalia.

TC abdominopélvico contrastado en plano transversal (A) y coronal (B). En el higado, a
nivel del segmento VIII, se visualiza lesion hipodensa con densidad liquida de 15 mm. El
bazo (* rojo) impresiona por su tamafio aumentado, con medidas de 159 x 71 mm en sus

€jes mayores.

En cuanto al tratamiento, no todos los
pacientes con LZME requieren tratamiento
inmediato ya que el LZME no es curable y
generalmente se asocia con una
supervivencia razonablemente larga. [9]
Pero en pacientes con sintomas locales

relacionados con la esplenomegalia (por
ejemplo: sensacion de plenitud, dolor en
hombro izquierdo, llenura postprandial) o
con anemia hemolitica autoinmune se
instaura un tratamiento Unico de Rituximab
debido a que mas del 90% de los pacientes
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presentan mejoria en la esplenomegalia y
normalizacion del recuento de linfocitos a
las 3 semanas, sin necesidad de llegar a
una esplenectomia. [10]

Este caso ilustra como Ila primera
manifestacién de una neoplasia
linfoproliferativa indolente puede ser la AHAI
y destaca la importancia de mantener un
enfoque diagndstico amplio frente a una
AHAI sin causa evidente. Asimismo, resalta
el valor del rituximab como tratamiento
eficaz en este contexto, lo que permite evitar

procedimientos invasivos como la
esplenectomia y controlar tanto la
enfermedad linfoproliferativa como su

complicacién inmunolégica asociada.
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