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INTRODUCCION:

El linfoma intravascular de células B grandes (LICBG) es una entidad rara, con manifestaciones heterogéneas y dificil diagndstico,
el cual se alcanza generalmente post mortem tras ser confundido clinicamente con otras patologias. Exponemos un caso de
presentacion como vasculitis aislada del sistema nervioso central.

CASO CLINICO

Mujer de 59 anos, con antecedentes de tabaquismo vy
dislipemia, que desarrolla, a lo largo de dos anos y medio,
multiples episodios de focalidad neurolégica, tras debutar
con una neuritis vestibulococlear en 2013. En |la
nheuroimagen se objetivan lesiones multiterritoriales
abarcando cuerpo calloso, de perfil isquemico, que
progresan durante el seguimiento de la paciente. En la
angiografia cerebral se observan estenosis segmentarias en
arterias distales sugestivas de vasculitis. Se realiza estudio
de extensidon incluyendo estudios repetidos de
autoinmunidad, angiografia fluoresceinica retiniana vy
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Con el diagnostico de vasculitis aislada del SNC se inicia tratamiento con corticoides y ciclofosfamida durante 4 meses, sin respuesta
favorable. Se decide administrar Rituximab, alcanzando estabilidad clinica durante 9 meses pero presentando posteriormente nuevo
deterioro clinico a pesar de repetir el tratamiento. La paciente finalmente fallece en 2016 tras ingresar por crisis epilépticas e infeccion
respiratoria.

En la autopsia cerebral se evidencian multiples areas de infarto de diferentes estadios de evolucion, y de forma generalizada en los
vasos se observaron trombos de celularidad linfoide con atipia citoldgica e intensa actividad mitética: positivos para CD45, CD79a, bcl-6,
con positividad débil con bcl-2, negatividad con CD20, CD138, CD5, CD23, CD43, ciclina D1 y CD34, un indice de proliferacion con ki-67
superior al >90%, y no se observo marcaje con EBER; diagnosticandose finalmente LICBG.

CONCLUSIONES

El LICBG es una enfermedad infrecuente que se caracteriza por la invasion intravascular de las arterias de mediano y pequeno
calibre por las células neoplasicas, ocasionando manifestaciones heterogéneas que pueden simular muchas otras patologias sin
datos que nos puedan sugerir su diagnostico en el estudio complementario!. Es una entidad que debemos considerar en el
diagnostico diferencial de cuadros de tipo inflamatorio o paraneoplasico. Se ha descrito que el tratamiento con Rituximab puede
mejorar el prondstico de estos pacientes?.
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