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Resumen  La  afectación  del  sistema  nervioso  central  (SNC)  por trastornos  linfoproliferativos
es infrecuente,  y  se  asocia  con  un  mal  pronóstico.  El  daño  en  el  SNC  puede  aparecer  como
una afectación  exclusiva  o  primaria  de  la  enfermedad,  o  aparecer  de  una manera  secundaria
dentro de  un  proceso  sistémico.  El  espectro  de lesiones  que  nos  podemos  encontrar  es  variado,
y la  neuroimagen  desempeña  un  papel  clave  en  el  diagnóstico.  En  este  trabajo  nos  centramos
en revisar  los  patrones  de  presentación  menos  frecuentes  en  la  afectación  primaria  de  los
procesos linfoproliferativos  del  SNC  como  son  la  linfomatosis  cerebral,  el  linfoma  intravascular
o el  linfoma  dural.  También  se  revisarán  otros  procesos  linfoproliferativos  atípicos  asociados
a la  infección  del  virus  de Epstein-Barr  (VEB)  como  son  la  granulomatosis  linfomatoide  (GL)  y
el trastorno  linfoproliferativo  asociado  al  trasplante  (TLP).  El conocimiento  de estos  patrones
de presentación  y  de estas  entidades  menos  frecuentes,  nos  van  permitir  hacer  un  diagnóstico
precoz e instaurar  tratamientos  que  favorezcan  un mejor  pronóstico.
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los de  mineŕıa de  texto  y  datos,  entrenamiento  de  IA y  tecnoloǵıas  similares.
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Atypical  presentations  of  primary  lymphoproliferative  processes  in  the  central
nervous  system

Abstract  Central  nervous  system  (CNS)  involvement  by  lymphoproliferative  disorders  is rare
and associated  with  a  poor  prognosis.  CNS  involvement  can be exclusive,  primary  or  appear
in a  secondary  manner  as  part of  a  systemic  process.  The  spectrum  of  involvement  that  we
encounter is varied  and  neuroimaging  plays  a  key  role  in diagnosis.  This  article  reviews  less  com-
monly  presented  patterns  of primary  involvement  of  CNS  lymphoproliferative  processes  such  as
lymphomatosis  cerebri,  intravascular  lymphoma  or dural  lymphoma.  We  will  also  review  other
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entrenamiento de IA y tecnoloǵıas  similares.
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atypical  lymphoproliferative  processes  associated  with  Epstein-Barr  virus  (EBV)  infection,  such
as lymphomatoid  granulomatosis  (LG)  or  post-transplant  lymphoproliferative  disorders  (PTLD).
An awareness  of  these patterns  of  presentation  and  less  frequent  entities  will  allow  us to  make
earlier diagnoses  and  establish  treatments  that  will lead  to  better  prognoses  for  patients.
© 2024  SERAM.  Published  by  Elsevier  España,  S.L.U. All  rights  are  reserved,  including  those  for
text and  data  mining,  AI  training,  and  similar  technologies.

Introducción

Los  linfomas  del sistema  nervioso  central  (SNC)  representan
la  segunda  neoplasia  cerebral  primaria  más  frecuente  des-
pués  de  los  gliomas.  El  linfoma  difuso  de  células  B  grandes
(LDCBG)  es  el  tipo  histológico  más  frecuente.  Las  caracterís-
ticas  radiológicas  de  los linfomas  primarios  son ampliamente
conocidas  y  descritas  en  la  literatura  donde  se detallan
los  rasgos  radiológicos  más  comúnmente  asociadas  a su
presentación1,2. Sin  embargo,  además  de  esta  presentación
típica  del  linfoma  primario  del SNC (LPSNC)  hay  otras  formas
más  atípicas  y  mucho  menos  frecuentes  de  presentación,
entre  ellas  se  encuentran  la linfomatosis  cerebral, el  linfoma
intravascular  y  el  linfoma  dural.  Así mismo  existen  otros  pro-
cesos  linfoproliferativos  del  SNC  asociados  a  la  infección  del
virus  de  Epstein-Barr  (VEB),  con unos  criterios  histológicos
claramente  definidos,  como  son la granulomatosis  linfoma-
toide  (GL)  y  los  trastornos  linfoproliferativos  postrasplante
(TLP)3 que se  originan  por una  proliferación  de  células  B
grandes  que  suelen  ser VEB-positivas.

En  esta  revisión  se describen  los  hallazgos  radiológicos  y
escenarios  en  los que  nos  podemos  encontrar  ante estos pro-
cesos  atípicos  o  poco  frecuentes,  con  el objetivo  de  poder
detectarlos  y  sugerir  el  diagnóstico  de  una  manera  precoz.
De  este  modo  se  podrán  instaurar  tratamientos  que  permi-
tan  un  mejor  pronóstico,  ya  que  la mayor  parte  de  las  veces
el  mal  pronóstico  que  asocian  estos cuadros  va  asociado  a
un  diagnóstico  tardío.

Linfomatosis cerebral

La  linfomatosis  cerebral  (LC)  es una  forma  rara  de  manifes-
tación  clínico-radiológica  del LPSNC,  en  la  mayoría  de los
casos  corresponde  al  subtipo  histológico  de  LDCBG.  Se  carac-
teriza  por  una  infiltración  difusa  y  extensa  del parénquima
cerebral  sin  formación  de  masas  o  lesiones  bien  definidas.
El  término  ya  no  se  recomienda  para  identificar  esta  forma
de  presentación  del linfoma,  dado  que  no  se  considera  un
subtipo  histológico  diferente  de  LPSNC,  sino  un  patrón  radio-
lógico  de  afectación4.  Sin  embargo,  en la  literatura  se  sigue
utilizando  este  término  tradicional  ya  que  describe  muy
bien  la  forma  de  presentación  en  los estudios  de  imagen.
Su  prevalencia  es mayor  en adultos  inmunocompetentes  de
mediana  edad  y  ancianos,  con una  leve  predilección  por  los
varones.  Clínicamente  se  suele  presentar  con un cuadro  de
demencia  rápidamente  progresiva,  cambios  de  comporta-
miento  y alteraciones  de  la  marcha,  de  rápida  evolución5,6.
Su  mal  pronóstico,  en parte,  se debe  a  un retraso  en  el

diagnóstico  desde el  comienzo  clínico  hasta  la  confirmación
histopatológica,  ya  que  debido  a  su  rareza  es necesaria  la
confirmación  patológica7.

En  los  estudios  de RM,  en las  secuencias  FLAIR  y  T2,
aparece  como  un patrón  inespecífico  de extensas  áreas  de
hiperseñal  en la sustancia  blanca  subcortical,  mal  definida  y
con un  mínimo  efecto  de masa  asociado.  La afectación  suele
ser  bilateral  y  asimétrica,  y  se extiende  a  las  áreas  profun-
das  de la  sustancia  gris  y  el  tronco  encefálico  con  una  típica
extensión  a  través  de los  tractos  corticoespinales  (fig.  1).  No
suele  mostrar  restricción  en  la  difusión,  aunque  en  ocasiones
puede  estar  presente.  En  las  secuencias  tras  la administra-
ción  de  contraste,  la  mayoría  de  las  lesiones  no  presentan
captación  de contraste,  pero  pueden  existir  focos  de  realce
parcheado  y lineal  que  traducen  la  naturaleza  perivascular
de  los  linfomas3.  En  los  estadios  iniciales  de  la enfermedad
las  áreas  de captación  son  sutiles  o inexistentes,  pero  según
progresa  la  enfermedad  y aumenta  la  infiltración  son  más
frecuentes  las  áreas  de  realce  debido  a  un  mayor  deterioro
de la  barrera  hematoencefálica.  Por  eso en las  fases  avan-
zadas  pueden  aparecer  áreas  sólidas  nodulares  de mayor
tamaño  con intensa  captación  de contraste6,8 (fig.  2). El
diagnóstico  diferencial  incluye  el  glioma  difuso  con  patrón
de  gliomatosis,  con  un  crecimiento  extenso  que  afecta  a
múltiples  lóbulos  cerebrales,  leucoencefalopatía  multifocal
progresiva,  procesos  infecciosos,  vasculitis  y  algunos  tras-
tornos  tóxico-metabólicos6,8.

Linfoma intravascular

El linfoma  intravascular  (LIV)  es  un subtipo  raro de linfoma
extraganglionar  que  se caracteriza  por la  proliferación  intra-
vascular  de linfocitos  B clonales  en  el  interior  de vasos  de
pequeño  calibre  con ausencia  de invasión  de  tejidos  adya-
centes,  en  la mayoría  de las  ocasiones.  El LIV  puede  afectar
a  cualquier  órgano,  pero  el  SNC  y  la piel  son  los  órganos
más  frecuentemente  afectados.  Puede  aparecer  a cualquier
edad,  pero  es más  frecuente  entre  los  60  y los  70  años3,9.
La  clínica  es  variable  y  deriva  de  los  fenómenos  trombóticos
que  origina  la  proliferación  intravascular  de linfocitos  en  los
diferentes  órganos, con un curso  rápidamente  progresivo  en
muchos  casos9.  La  fiebre  y  la  presencia  de  lesiones  cutáneas
son  los  síntomas  más  frecuentes,  mientras  que  la  presencia
de  adenopatías  es rara.  Debido  a  que  las  manifestaciones  clí-
nicas  son muy variadas  su  sospecha  clínica  es difícil  lo que
justifica  que,  en  la  mayoría  de  las  ocasiones,  el  diagnóstico
sea  post  mortem.  La biopsia  de los  órganos  afectos  como  la
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Figura  1  Estudio  de  RM  en  el  que  se  identifican  extensas  áreas  de  hiperseñal  en  sustancia  blanca  supratentorial,  en  secuencias  T2
(E-H) Y  FLAIR  (A-d),  con  extensión  a  través  de  los  pedúnculos  cerebrales  (flecha)  a  la  región  infratentorial  e infiltración  del  tronco
(*). El  patrón  de  afectación  se  corresponde  con  una  LC  con  diagnóstico  histológico  de  LDCBG.

Figura  2  Mujer  de  41  años  con  historia  neurológica  de más  de  un  año  de  evolución  con  paresia  faciobraquial  derecha.  Imágenes  de
la RM  de  la  fila  superior  (A-D)  muestran  la  primera  RM  con  lesiones  hiperintensas  en  secuencias  FLAIR,  inespecíficas,  con  extensión  por
pedúnculo cerebral  izquierdo  al  mesencéfalo  donde  se  identifica  un  pequeño  foco  de captación  nodular  milimétrico  (flecha).  La  RM
de control  un  año  después,  imágenes  inferiores  (E-I),  muestra  un  claro  empeoramiento  consistente  en  una  hiperintensidad  señal  en
secuencias T2  y  FLAIR  que  afecta  a  ambas  cápsulas  internas  y  corona  radiadas  y  a través  del brazo  posterior  de las  cápsulas  internas
y por  ambos  pedúnculos  cerebrales  se  extiende  a  todo  el  mesencéfalo.  Se  encuentra  también  afectada  la  sustancia  blanca  de  ambos
lóbulos temporales  en  contacto  con  las  astas  ventriculares,  así  como  ambas  cintillas  ópticas.  En las  secuencias  con  contraste  existe
una intensa  captación  sólida  de  morfología  nodular  en  ambos  pedúnculos  cerebrales.  En  la  biopsia  cerebral  confirmó  un  LDCBG.

piel, aunque  no  muestren  lesiones  visibles,  es el  método  de
elección  para  el  diagnóstico  definitivo10.

Los  hallazgos  en  la  imagen  son  derivados  del daño que
condiciona  la  obstrucción  de  los  vasos,  por  lo que  la mayo-

ría de las  veces  aparecen  lesiones  isquémicas  inespecíficas
en  territorios  vasculares  no  definidos,  en  forma  de  lesio-
nes  hiperintensas  en  secuencias  T2  y  con  restricción  en  la
difusión.  El realce  del  parénquima  tras  la administración
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Figura  3  Mujer  de  50  años  con  trastorno  de  la  marcha  progresivo  asociado  a  deterioro  cognitivo  de  inicio  subagudo  de  mes  y
medio de  evolución.  Diagnosticada  de  Linfoma  intravascular  tipo  LDBG  tras  biopsia  cerebral.  En  el  estudio  de RM  se  identifican
lesiones múltiples  «tipo  infarto»,  que  afectan  a  sustancia  blanca  de ambas  convexidades  con  restricción  de  la  difusión  (F-H)  y  con
sutil captación  en  algunas  de  las  lesiones  (E).  En  las  imágenes  de  AP  (J)  se  muestra  en  el  interior  de la  luz de los vasos  de  pequeño
calibre una  proliferación  neoplásica  en  forma  de  grupos  de células  atípicas  (flecha)  y  en  el  estudio  inmunohistoquímico  (I),  las
células tumorales  expresan  CD45  correspondiendo  a  fenotipo  B.

del  contraste  es variable,  pudiendo  existir  sutiles  áreas  de
realce  lineal,  puntiformes  o  más  extensas  en  el  seno  de las
áreas  de  isquemia  (fig. 3).  Pueden  existir  hemorragias  pete-
quiales  y parenquimatosas9. Aunque  este  patrón  de lesiones
«tipo  infarto» es  el  más  frecuentemente  encontrado,  se han

descrito  otros  patrones en  los estudios  de  RM  que  incluyen
lesiones  inespecíficas  de la sustancia  blanca  con una  afecta-
ción  parcheado  y/o  difusa,  presencia  de un  realce  meníngeo,
lesiones  de tipo  masa  y lesiones  hiperintensas  en  secuencias
T2  en la protuberancia.  Dado  que  estos  hallazgos  no  suelen
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Figura  4  Linfoma  dural  MALT.  En  las  imágenes  de  la  TC  y  la  RM  se  identifica  una  lesión  extraaxial  parietal  derecha  con  una  amplia
base de  implantación  dural  y  una marcada  hipointensidad  en  T2  (C),  muestra  restricción  de  la  difusión  (G y  H)  y  una  intensa  captación
con el  contraste  (E  y  F).  En  la  imagen  de  TC  con  ventana  de  hueso  (B)  se  identifica  el hueso  de la  calota  casi  normal  únicamente  se
identifica una  sutil esclerosis  (*) aunque  existe  un  gran  componente  tumoral  por  fuera del  diploe  (flecha).

existir  simultáneamente  y  ninguno  de  ellos  aislado  es espe-
cífico,  el diagnóstico  es difícil,  lo que  conlleva  a diagnósticos
tardíos  por  la  necesidad  de  una  confirmación  histológica  en
la  mayoría  de  las  ocasiones11.

Linfoma dural

El linfoma  dural  (LD)  es un  subtipo  muy  raro dentro  de
los  LPSNC  que  pertenece  a los linfomas  de  células  B de
bajo  grado  de  la  zona  marginal,  con  un  curso  clínico  más
indolente12.  El LD  se origina  en  la  duramadre  y cursa  con
ausencia  de  enfermedad  parenquimatosa  o  sistémica.  En
caso  contrario,  si  existiera  enfermedad  en otras  localiza-
ciones,  habría  que  descartar  que  la afectación  dural  fuera
consecuencia  de  una  diseminación  de  un linfoma  sistémico,
y  no  un  linfoma  primario,  asociando  un peor  pronóstico13.

En  las  pruebas  de  imagen  aparecen  como  masas  extraa-
xiales  únicas  o  múltiples  y  con una  captación  normalmente
homogénea  e  intensa  del  contraste.  En  secuencias  T2
presentan  una  marcada  hipointensidad  y  suelen  mostrar
restricción  en las  secuencias  de  difusión  (fig.  4). Todos
estos  hallazgos  condicionan  una  gran dificultad  a  la  hora  de
diferenciarlo  del  meningioma  que  es la lesión  dural  más  fre-
cuente  en  los  adultos.  En  el  LD, a diferencia  del meningioma,
es  frecuente  encontrar  abundante  edema  y/o  la presencia
de  infiltración  del  parénquima  cerebral  adyacente.  Además,
puede  existir  infiltración  ósea  o  extensión  transdiploica,  en
forma  de  una  masa  que  sin  condicionar  una  destrucción  ósea
invade  el  diploe  y  se  extiende  a ambos  lados  del  mismo1. Por
el  contrario,  en  el  meningioma  predomina  la  hiperostosis.

Granulomatosis linfomatoide

La granulomatosis  linfomatoide  (GL)  es una  enfermedad
linfoproliferativa  angiocéntrica  y angiodestructiva  poco  fre-
cuente  caracterizada  por  la  presencia  de células  B positivas
para  el  VEB,  descrita  por primera  vez  en 1979  por  Liebow
et al.14.  El VEB  está íntimamente  relacionado  con  su ori-
gen,  y se postula  que  el  desarrollo  de  la  enfermedad  se
produce  por una  vigilancia  inmunitaria  deficiente  a  pesar
de  que  los  pacientes  carezcan  de una  inmunodeficiencia
primaria  conocida.  Existe  un  gran  solapamiento  con  otras
entidades  linfoproliferativas  asociadas  el  VEB  en  los  pacien-
tes  inmunodeprimidos15. Con  la nueva  clasificación  de la
OMS  de los tumores  hematolinfoides,  el  diagnóstico  de  GL ha
pasado  a ser una  entidad  exclusiva  de los  pacientes  inmuno-
competentes,  ya  que  la presencia  de  una  inmunodeficiencia
obliga  a  considerar  un  subtipo  de trastorno  linfoproliferativo
polimórfico  condicionado  por la  inmunodeficiencia,  dife-
rente  a  la GL1,15.  Es  más  frecuente  en adultos  de  mediana
edad,  entre  la  cuarta  y  la  sexta  década de la vida,  con  un
predominio  masculino  de  2:13.  La  presencia  de afectación
pulmonar  es un requisito  imprescindible  para  poder  hacer
el  diagnóstico,  que  radiológicamente  aparece  en  forma  de
múltiples  nódulos  cavitados  bilaterales  de  tamaño  variable
y  de predominio  en  campos  pulmonares  medios  e  inferio-
res.  La  afectación  concomitante  en  los  diferentes  órganos
es  en  el  SNC  (40%),  la  piel  (34%),  el  riñón  (19%) y el  hígado
(17%)15.  Se  clasifica  en  3  grados  según  la  extensión  de  necro-
sis  y  el  número  de linfocitos  B positivos  para  el  VEB.  Los
grados  1  y  2  se consideran  procesos  indolentes  y se  pue-
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Figura  5  Proceso  linfoproliferativo  VEB-positivo  compatible  con  granulomatosis  linfomatoide  grado  2.  En  las  imágenes  de  RM  se
identifica una  afectación  parcheada  multifocal  con  hiperintensidades  en  secuencias  FLAIR  (A-C)  en  sustancia  blanca,  sustancia  gris
profunda y  región  infratentorial.  En  las  secuencias  con  contraste  (D  y  E)  muestran  una captación  puntiforme,  anular  y  lineal  que
traducen una  infiltración  angiocéntrica  y  perivascular.

den  manejar  con  corticoterapia;  mientras  que  el  grado  3
es  equivalente  a  un  LDCBG  y requiere  un  tratamiento  agre-
sivo  con  quimioterapia  y/o  radioterapia9. Los  pacientes  con
afectación  del SNC  desarrollan  confusión,  demencia,  ataxia,
paresia  y  convulsiones15.

En  los  estudios  de  RM  la  forma  de  presentación  es muy
variable,  lo  más  frecuente  es  la  presencia  de  múltiples  lesio-
nes  parenquimatosas  hiperintensas  en  secuencias  FLAIR/T2
en  la  sustancia  blanca  hemisférica,  en la  sustancia  gris  pro-
funda  y  en  el  tronco  encefálico3.  Suelen  mostrar  un realce
anular,  puntiforme  y/o  lineal  que  traduce  la  naturaleza
angiocéntrica  y  la  infiltración  perivascular  de  estos  proce-
sos  (fig.  5).  Otro  patrón  menos  frecuente  es  la  presencia
de  lesiones  infiltrantes  de  mayor  tamaño,  únicas  o  múlti-
ples,  que  suelen  presentar  un realce anular  irregular  o  con
una  captación  sólida  en  forma  de  masa9.  Cuando  existe  una
afectación  del  SNC  en forma  de  grandes  lesiones  infiltrantes,
suele  corresponder  con  LG  de  grado  3, y  la  biopsia cerebral
revela  un  LDCBG  VEB-positivo1.  No  es infrecuente  que  coe-
xista  una  afectación  leptomeníngea  siendo,  en  ocasiones,
la  única  forma  de  manifestación  en  el  SNC9.  El diagnós-

tico  diferencial  se  establece  con el  LPSNC,  indistinguible
por  imagen  en  muchas  ocasiones,  y  con otras  enfermeda-
des  como  las  vasculitis,  la  esclerosis  múltiple,  y en  algunos
casos  con los  gliomas  y  lesiones  metastásicas16.  La  infla-
mación  linfocítica  crónica  con  realce  perivascular  pontino
que  responde  a  esteroides  (CLIPPERS)  es otra  de  las  enti-
dades  a tener  en  cuenta  en el  diagnóstico  diferencial.  En
concreto,  está  descrita  una  relación  estrecha  entre  ambas
entidades  basada  en  la  hipótesis  de que  el  CLIPPERS  es
un  estado  de prelinfoma,  que  puede  transformarse  en  un
linfoma  de alto grado  o en un  proceso  linfoproliferativo,
fisiopatológicamente  similar  al que  ocurre  en la  GL17.  Se
han  descrito  algunos  hallazgos  radiológicos  que  deben  aler-
tarnos  en  pacientes  con  diagnóstico  de CLIPPERS  como  son
las  lesiones  captantes  de gadolinio  con  un tamaño inusual,
la  captación  no  homogénea  o con  morfología  anular,  la  pre-
sencia  de captaciones  subpiales,  perineurales,  corticales  o
leptomeníngeas,  las  lesiones  con  efecto  de masa,  la presen-
cia  de extensas  hiperintensidades  de señal  en  secuencias  T2,
así  como  la  falta  de respuesta  a  esteroides.  La  presencia  de
alguna  de estas  características  representa  datos  de alarma

Figura  6  Varón  de  70  años  con  trasplante  hepático  10  años  antes,  comienza  con  cuadro  confusional  de  mes  y  medio  de  evolución
con cambios  en  el comportamiento  y  una  alteración  de la  marcha  con  inestabilidad.  En  la  RM  cerebral  se  identifican  2 lesiones
frontales con  captación  anular  de  contraste  con  márgenes  irregulares  y  extenso  edema  vasogénico  circundante.  Ambas  lesiones
muestran una  marcada  hipointensidad  en  secuencias  T2.  Tras  la  resección  de la  lesión  el  resultado  histopatológico  fue  de  un
trastorno linfoproliferativo  postrasplante  polimórfico  VEB-positivo.
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Figura  7  Mujer  con  trasplante  renal  hace  16  años  que  comienza  con  cuadro  neurológico.  En  las  imágenes  de  RM  craneal  se  con-
firma la  existencia  de  una  afectación  cerebral  frontal  izquierda  con  extensión  hacia  la  región  periventricular  en  forma  de  lesiones
anulares con  restricción  periférica  de  la  difusión  (D  y  E)  y  edema  perilesional.  En  la  secuencia  SWI  (F)  muestra  un patrón  punti-
forme anular  discontinuo  en  los  márgenes  de  la  lesión  (flecha).  El  estudio  histopatológico  confirmó  un proceso  linfoproliferativo
VEB-positivo asociado  al  trasplante.

y  nos  deben  hacer  sospechar  la posible  transformación  a  un
proceso  linfoproliferativo18.

Trastornos linfoproliferativos postrasplante

El  trastorno  linfoproliferativo  postrasplante  (TLP)  del  SNC
es  un  trastorno  poco  frecuente  condicionado  por la  inmuno-
supresión  originada  tras  los trasplantes  de  órganos  sólidos
o  de  células  madre19,20. Es  un  grupo  de  enfermedades  lin-
foproliferativas  que  ocurre  entre  el  0,5  y el  10%  de  los
pacientes  dependiendo  del tipo  de  trasplante21.  Representa
un  espectro  de  procesos  que  incluye  los  TLP  no  destruc-
tivos  (hiperplasia  plasmocítica,  hiperplasia  folicular  y la
infección  mononucleósica),  los  TLP  polimórficos  y los  TLP
monomórficos15, que  corresponden  la  gran  mayoría  de  los
casos  a  LDCBG19,22.  En la  última  clasificación  de la OMS
(5.a ed.  de la  Clasificación  de  tumores  hematolinfoides)  se

han  introducido  cambios  importantes  que  afectan  a la  cla-
sificación  de los trastornos  linfoproliferativos  asociados  a
inmunodeficiencias.  En  las  clasificaciones  anteriores  estos
trastornos  constituían  entidades  diferenciadas  entre  sí  y
se  clasificaban  según  su asociación  con inmunodeficiencias
primarias,  inmunodepresión  por VIH,  inmunosupresión  pos-
trasplante  e  inmunodeficiencias  iatrogénicas.  Pero  en  esta
nueva  clasificación  se encuentran  incluidas  en  el  grupo  de
«Proliferaciones  linfoides  y  linfomas  asociados  a inmunodefi-
ciencia  y  disregulación  de  la  inmunidad»

23.  No  obstante  en  la
literatura  el  TLP  continúa  manteniéndose  como  una  entidad
diferenciada  que  incluye  diferentes  procesos  linfoprolife-
rativos  derivados  de  la inmunosupresión  postrasplante21.
Existe  una  menor  incidencia  en pacientes  con trasplantes
renales  y  hepáticos  (1-5%)  y una  mayor  incidencia  en  los
pacientes  con trasplantes  intestinales,  pulmonares  y mul-
tiorgánicos  (5-20%).
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Los  órganos  afectados  por el  TLP  suelen  ser los gan-
glios  linfáticos,  el  tracto  gastrointestinal,  los  pulmones  y el
hígado24, siendo  más  rara  la  afectación  del SNC  que  aparece
hasta  en  el  30%  de  los pacientes  con TLP25. El TLP  primario
del  SNC  sin  la  existencia  de  afectación  sistémica,  es extre-
madamente  rara,  sin embargo,  con el  aumento  del  número
de  trasplantes  y  la introducción  de  nuevos  fármacos  inmuno-
supresores  la  incidencia  exclusiva  en  el  SNC  ha  aumentado.
En los  casos  de  TLP  primaria  del  SNC la evolución  de la  enfer-
medad  es  más  agresiva  que  la  sistémica  con una  morbilidad
y mortalidad  mayor24.  Puede  aparecer  en  el  primer  año  tras
el  trasplante,  pero  la mayoría  de  los casos  aparece  varios
años  después.  El VEB se detecta  en  el  90%  de  los  casos20 y
su  primoinfección  en el  primer  año tras  el  trasplante  consti-
tuye  un  factor  de  riesgo  para  el  desarrollo  de  la  enfermedad
linfoproliferativa  en el  primer  año postransplante19,22.

El  patrón  de  presentación  es  en forma  de  lesiones
intraaxiales,  múltiples  en la mayoría  de  los  casos  (61-83%),
de  predominio  supratentorial  con predilección  por  la región
periventricular  y  de  los  ganglios  basales3,20, afectándose
en  un  tercio  de  los  casos  la  fosa  posterior.  La  captación  de
las  lesiones  es generalmente  anular,  con necrosis  central
y  abundante  edema  circundante24 (fig. 6).  En  las  secuen-
cias  T2  las  lesiones  muestran  la típica  hipointensidad  de
señal  relacionada  con  la  hipercelularidad  de  los  procesos
linfoproliferativos3,25. La  presencia  de  pequeños  focos pun-
tiformes  de  hipointensidad  de  señal  con una  distribución
periférica  en las  secuencias  de  susceptibilidad,  debido
a  la  hemorragia  asociada,  son  un hallazgo  relativamente
frecuente  según  se describe  en algunas  series  (fig. 7).  Este
hallazgo  puede  ser fundamental  en el  diagnóstico  dife-
rencial  con  otras  lesiones,  como  con los abscesos  fúngicos
que  presentan  un halo de  hipointensidad  en SWI  continuo  y
lineal  o  frente  a los  LPSNC  donde  es  más  rara  la  presencia
de  microhemorragias,  lo que  hace que  la secuencia  de
SWI  sea  una  herramienta  fundamental  en el  protocolo  de
estudio  de  RM26.

No  obstante,  las  características  de  imagen  son  inespecífi-
cas  y  recuerdan  mucho  a  las  metástasis  cerebrales.  Dado  que
existe  un  riesgo  elevado  de  desarrollar  tumores  y  metástasis
en  los  pacientes  con  trasplante,  es  lógico  plantear  las  metás-
tasis  como  diagnóstico  diferencial  principal  en  un  paciente
trasplantado  con el  hallazgo  de  múltiples  lesiones  cerebra-
les.  A  diferencia  de  las  lesiones  de  TLP,  las  metástasis  suelen
producirse  en las  uniones  de  la sustancia  gris  y  sustancia
blanca  y  en las  zonas  vasculares  limítrofes,  siendo  rara  la
afectación  de  la  sustancia  gris  profunda  y  de  las  regiones
periventriculares.  Otra  de  las  herramientas  que  nos pue-
den  ayudar  en el  diagnóstico  diferencial  sería  el  cálculo
de  los  valores  de  volumen  sanguíneo  cerebral  (VSCr)  en las
secuencias  de  perfusión.  Las  metástasis  cerebrales  suelen
ser  lesiones  altamente  vasculares  que  presentan  altos  valo-
res  de  VSCr,  mientras  que  las  lesiones  de  TLP  no  suelen
presentar  aumento  de  la  perfusión.  Aunque  ambos  tipos  de
lesiones  presentan  restricción  de  la difusión,  algunas  series
han  descrito  valores  más  bajos  de  coeficiente  de  difusión
aparente  en  el  caso de  las  lesiones  linfoproliferativas24,26.

Conclusión

Los LPSNC  son  tumores  poco  frecuentes  que  representan
aproximadamente  el  6%  de  todos  los  tumores  cerebrales

primarios3.  Su  comportamiento  más  frecuente  en  el  SNC  es
en forma  de  lesiones  sólidas  únicas  o  múltiples  con  carac-
terísticas  en  la  RM,  convencional  y funcional,  ampliamente
descritas  y  validadas  en  la  literatura,  lo que  conlleva  que  se
pueda  sugerir  su diagnóstico  ante  el  hallazgo  de  este  tipo
de lesiones.  Sin  embargo,  existen  otros  patrones  de  presen-
tación  de  los  LPSNC  menos  frecuentes,  que  dada  su escasa
incidencia  no  se suelen  encontrar  en los  estudios  de  RM  y
de ello  deriva  la  dificultad  y el  retraso  en  el  diagnóstico.  El
conocimiento  de estas  formas  menos  frecuentes  de presen-
tación,  entre  los  que se encuentran  el  LIV,  la  LC  o  el  LD,
nos  permiten  orientar  el  diagnóstico  de  una  manera  precoz
y  facilitar  su  manejo.

Existen,  además,  otros  procesos  linfoproliferativos  que
constituyen  un  espectro  de  trastornos  relacionados  con  la
infección  del  VEB,  que  tienen  un manejo  terapéutico  dife-
rente  al del  linfoma.  Son  entidades  que  pueden  afectar
al  SNC  de una  manera primaria  o  secundaria  en  el  seno
de la afectación  sistémica.  La  presencia  de estas  mani-
festaciones  se  restringe  a contextos  clínicos  específicos
y  en  pacientes  que  presentan  características  y/o  antece-
dentes  clínicos  particulares,  lo que  facilita  la  orientación
diagnóstica.
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