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HISTORIA DE INGRESO 

 

-Varón de 49 años que consulta por un cuadro de 3-4 meses de evolución de 

astenia, anorexia y pérdida de peso de unos 15 kgs, con importante sudoración 

nocturna. 

-Asocia hematuria sin clínica miccional y lesiones exantemáticas pruriginosas en 

tronco, extremidades y palmas de las manos.  



-No AMC. No HTA. No DM. No DLP. Fumador activo. Ex-consumidor de cocaína. 

-Esquizofrenia paranoide (estable desde hace años). 

-Situación Basal: Independiente para ABVD. Vive con su madre. Funciones 

cognitivas conservadas. 

-Tratamiento crónico: Clozapina 100 mg 1/2-0-1/2 y clozapina 25 mg 1-0-1 a días 

alternos, Diazepam 5 mg si precisa, Paroxetina 20 mg 1/2-1-0, Omeprazol 20 mg 

 

HISTORIA DE INGRESO 



EXPLORACIÓN FÍSICA 

TA 95/67, FC 100, Tª 37ºC, SatO2 98% respirando aire ambiente. Caquéctico. 

● Reacción exantemática en tronco y extremidades, que afecta a ambas palmas de 

las manos.  

● Adenopatía de unos 2-3 cms en región supraclavicular / yugular izquierda y otra de 

menor tamaño, no adherida, en zona inguinal derecha. Sin lesiones en cavidad 

oral.  

● ACP: sin hallazgos. 

● ABD: blando y depresible, no doloroso a la palpación. Impresiona de 

hepatomegalia de unos 2 cms. No palpo clara esplenomegalia. RHA conservados.  

● MMII: sin hallazgos. 

HISTORIA DE INGRESO 



Analítica: glu 99, urea 29, cr 0.83, Na 139, K 4.1.  

Hemograma: leucos 3000 (1800 N, 700 L), Hb 9.2, hto 29%, VCM 82, plaq 74000. 

Coagulación: AP 68%, INR 1.49. 

ORINA: Proteínas 30, nitritos -, leucos -, sangre 30. Sto: hematíes 5-10 por 

campo, bacterias escasas, cristal oxalato cálcico, mucina Moderado. Tóxicos 

positivos para BZP. 

HISTORIA DE INGRESO 



LISTA DE PROBLEMAS 

-SD. CONSTITUCIONAL  

-ADENOPATÍAS CERVICALES E INGUINALES (REACTIVA) 

-PANCITOPENIA. 

-HEMATURIA 

-REACCIÓN EXANTEMÁTICA CON AFECTACIÓN PALMO-PLANTAR. 

 













Mujer de 28 años con adenopatías cervicales dolorosas y fiebre. En la biopsia-

cilindro  de uno de los ganglios se observa una población muy proliferativa de 

linfocitos grandes CD8+, sugiriéndose la posibilidad de un linfoma T. El estudio de 

clonalidad de la biopsia fue negativo. Ante esta discordancia se extirpa un ganglio 

completo en el que, además de áreas como las previamente descritas, observamos 

otras de necrosis con numerosos histiocitos con núcleo en semiluna y abundante 

cariorrexis y rodeadas por células dendríticas plasmocitoides. No hay neutrófilos, 

eosinófilos ni células plasmáticas. Sigue siendo policlonal. ¿Cuál es el diagnóstico 

más probable? 

 

1. Enfermedad de Kimura 

2. Enfermedad de Castleman 

3. Enfermedad de Rosai-Dorfman 

4. Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto 



Kikuchi 

-Incidencia desconocida. Mujeres 

jóvenes. Mundial. 

-Fenómenos de apoptosis mediados por 

Linfocitos T CD8+. Elevación 

marcadores inflamatorios. 

-Asociación con LES 

-Linfadenopatía cervical. 

Agudo/subagudo. 

 

 

Kimura 

-Afectación de tejido subcutáneo y los 

ganglios linfáticos. 

-Elevación sérica IgE y eosinofilia 



Rosai Dorfman 

-Histiocitosis sinusal con linfadenopatía 

masiva. 

-Benigna. La extensión de la 

enfermedad marca el pronóstico. 

-El 40% presenta afectación extranodal, 

generalmente cutánea, pero se ha 

descrito afectación de cualquier órgano. 

-Biopsia. Histiocitos S-100 positivos y 

CD1a negativos; CD 68 variable. 

Proliferación vascular 

 

 

 

-Histiocitosis de células de Langerhans 

-Más frecuente en niños pequeños. 

-Signos y síntomas dependientes de 

localización. 

Histiocitosis X 







● HEMOCULTIVOS (x2 16/12/18): Negativos. 

 

● Brucela negativa. 

 

● Anticuerpos sífilis (IgG+IgM): NEGATIVO 

 

● Hepatitis B, C, VIH, CMV y herpesvirus 

NEGATIVO. Anti - VCA (Ig M)  

 

● Ac. Rickettsia, Ac. Leishmania:NEGATIVOS. 

 

 

POSIBLES CAUSAS INFECCIOSAS 



DESPISTAJE INICIAL DE POSIBLES TUMORES 

-Varón y joven: eco testicular normal. 

-Adenopatía clavicular: ITC a ORL fibroscopia normal. 

-Antecedente de hematuria. 

-Estudio de imagen. 











Rendimiento biopsia: 

● Supraclaviculares: 75 a 90 % 

● Cervicales y axilares: 60 a 70 % 

● Inguinales: 30 a 40 % 

 

 









ANATOMÍA PATOLÓGICA 

Aspirado de médula ósea (15/01/19):  

II. Médula ósea de aspecto reactivo.  

III. Trombocitopenia megacariocítica.  

IV. No se ha observado infiltración por linfoma.  

Cariotipo en médula ósea (15/01/19): 46,XY. El estudio no demuestra 

marcadores citogenéticos de malignidad. 

 



Biopsia ósea (15/01/19): Proliferación de células linfohistiocitarias CD45+, CD3+, 

CD5+ y CD68+  

Numerosas células uni o multinucleadas con nucleolos muy destacados que 

expresan CD15+ y CD30+. Escasas células linfoides CD20 positivas. Ausencia de 

expresión para ciclina D1 y CD23.  

Diagnóstico: Médula ósea hematopoyética con infiltración difusa y nodular por 

Linfoma de Hodgkin. 

 

ANATOMÍA PATOLÓGICA 



 

 



Factores ambientales 

-Alto nivel de vida en infancia:  LH (subtipo Esclerosis Nodular), inicio temprano. 

  

-Bajo nivel de vida: Celularidad Mixta y Deplección de linfocitos, EBV+. 

 

-Mononucleosis infecciosa causada por EBV. 

 

-Factores protectores: Lactancia materna, otras enfermedades infecciosas 

infantiles, como la varicela, el sarampión, las paperas, la rubéola y la tos ferina. 

-Herpesvirus humano 6 posiblemente asociado, no clara la patogénesis. Otros 

virus no (CMV, Herpes virus 7 y 8, virus de polioma JC...). 
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Autoinmunidad 

-Mayor riesgo. 

 

-Dificultad de manejo.  

 

- Antecedentes personales de artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico  o 

sarcoidosis. 

 

- Antecedentes familiares de sarcoidosis o colitis ulcerosa. 

 



Inmunodeficiencias 

La incidencia de LH aumenta en varios entornos asociados con la 

inmunodeficiencia.  

● VIH, el riesgo relativo de LH aumenta en varios estudios de cinco a 25. 

● Aumento en el riesgo de LH es menos llamativo que el de los linfomas no 

Hodgkin (LNH). 

● LNH: temprano LH: tardío. 

 





Formas de presentación 

● Presentación clásica: La mayoría de los pacientes con LH clásico 

presentan clínica manifiesta (nódulo linfático), aunque los signos y síntomas 

son inespecíficos.  

Síntomas B: semanas/meses. Relación con pronóstico. 

Fatiga, adenopatías: varios meses 

● Linfadenopatía asintomática: el HL se presenta como una masa indolora 

en aproximadamente el 70% de los casos. El sitio más comúnmente 

involucrado es en el cuello. 

● Masa mediastínica. 



Prurito: el prurito puede ser un síntoma 

temprano importante, que precede al 

diagnóstico de HL por meses o incluso un año 

o más. El prurito severo es un signo de mal 

pronóstico. 

Lesiones en la piel: Ictiosis, acroqueratosis 

(síndrome de Bazex), urticaria, eritema 

multiforme, eritema nodoso... 

 

Formas de presentación 



Enfermedad intraabdominal: la linfadenopatía retroperitoneal puede provocar 

lumbalgia, especialmente en la posición supina. Hinchazón abdominal. 

Enfermedad hepática colestática:  

● Ictericia o insuficiencia hepática con colestasis intrahepática, inusual.  

● Insuficiencia hepática fulminante (no secundaria a infiltración). 

Dolor inducido por alcohol (Signo de Hoster) 

 

 

Formas de presentación atípicas 



Síndromes neurológicos: raros en pacientes con LH, variados.  

Estos incluyen degeneración cerebelar paraneoplásica, corea, neuromiotonía, 

encefalitis límbica, neuropatía sensorial subaguda, neuronopatía motora inferior 

subaguda y síndrome de la persona rígida. 

Síndrome nefrótico: puede ocurrir en estadio temprano (IL-13).   

● Enfermedad de cambios mínimos más común.  

● Glomeruloesclerosis focal y segmentaria más grave. 

Formas de presentación atípicas 



Estadiaje 

● Exploración física. 

 

● TAC y PET-TC 

 

● Biopsia de Médula ósea. 

 

● Biopsia hepática 

 

● Biopsia y PAAF ganglios 

 

● Laparotomía exploradora (Kapplan) 





TRATAMIENTO Y PRONÓSTICO 

-Radioterapia: 

● Campo involucrado, campo extendido e irradiación nodal total. 

● Radiación + efectos adversos - progresión 

-Quimioterapia: 

Monoterapia: mecloretamina, clorambucil y ciclofosfamida. Respuestas 50% 

● MOPP   

● ABVD  

● MOPP-ABV 

● BEACOPP  

 

 



-Quimioterapia dirigida: 

● Brentuximab vedotin: anti-CD30+ monometilauristatin 

-Biológicos 

● Nivolumab anticuerpo PD-1 

● Pembrolizumab* inhibidor PD-1 

-Injerto vs linfoma 

● Trasplante alogénico de células madre 

● Trasplante de células de sangre del cordón umbilical 

● Donantes haploidénticos. 

 

 

 

TRATAMIENTO Y PRONÓSTICO 





   

   
Segundas neoplasias 

● Leucemia Mieloide aguda en descenso (MOPP->ABVD). 

● Linfomas No Hodgkin 

● Cancer de mama: radiación en mujeres jóvenes 

● Cualquiera 

Efectos colaterales no neoplásicos 

● Antraciclinas -> Cardiopatía no isquémica, dosis dependiente. 

● Radiación -> Enfermedad coronaria cardiaca  

● Infertilidad: criopreservación, donantes esperma 






