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RESUMEN

OBJETIVO: Describir un caso clinico que informa la presentacion intraocular de un sindrome linfoproliferativo postransplante hepdtico.
INFORME DE €asO: Paciente de 11 meses de edad con diagndstico de insuficiencia hepdtica fulminante de causa indeterminada motivo
por el cual recibié transplante hepdtico. Dentro de los 8 meses postransplante presenté leucocoria y esotropia de ojo derecho, conco-
mitantemente con diagndstico de neumonia. Al fondo de ojo se constaté desprendimiento total de retina y una imagen ecografica de
baja reflectividad. La tomografia axial computada de cerebro y 6rbitas informé resultados normales. Al mes de evolucién de este cuadro
mediante biopsia pulmonar a cielo abierto se arribé al diagnéstico de enfermedad linfoproliferativa postrasplante. La paciente fallecié
18 meses después del transplante hepético.

CONCLUSION: Si bien la localizacién intraocular del PTLD es infrecuente, se sugiere como posible diagnéstico diferencial ante la pre-
sencia de sintomatologfa ocular en pacientes transplantados, principalmente en edades pedidtricas.

PALABRAS CLAVE: enfermedad linfoproliferativa postransplante intraocular, virus Epstein Bar, transplante hepdtico.

Intraocular posttransplant lymphoproliferative disorder

ABSTRACT

Purrosk: To describe a case with a intraocular involvement by postransplant lymphoproliferative disorder (PTLD) after liver trans-
plantation.

Case REPORT: An 11-month-old girl underwent a liver transplant because of undetermined hepatic insufficiency. Eight months later she
developed leukocoria and esotropia in right eye. Fundoscopic examination showed total retinal detachment and ultrasonography study
showed an intraocular low-reflective image. The results of brain and orbital computer tomography were normal. One month later a
pulmonary biopsy confirmed the diagnostic of PTLD. The patient died 18 month after transplant.

Dirscussron: Intraocular PTLD is an unusual location of the disease. However, PTLD should be considered in patients with ocular

symptoms after transplantation, particularly in pediatric patients.

Key worps: posttransplant lymphoproliferative disorder, PTLD, intraocular, Epstein Bar virus, transplant.

Recibido:

3 agosto 2009
Aceptado:

18 agosto 2009

Autor responsable:

Dra.Ana Laura Aragd
Instituto Zaldivar, Mendoza
San Martin 4256,

Lujan de Cuyo, Mendoza.
aarago@institutozaldivarcom

| trastorno linfoproliferativo pos-

transplante (PTLD) es una rara com-

plicacién que se observa en pacien-

tes transplantados. Esta enfermedad
consiste en una proliferacién descontrolada de
células B y estd vinculado con el tratamiento
inmunosupresor al que son sometidos dichos
pacientes para evitar el rechazo del transplante’.
Se cree que el virus Epstein Bar (EBV) juega un
papel importante en la patogénesis de PTLD.
El virus es capaz de ingresar a los linfocitos B
e inducir su proliferacién, que normalmente se
encuentra regulada por diferentes mecanismos
inmunolégicos®.

Este transtorno linfoproliferativo es més fre-
cuente en nifos. Esto se deberfa a que la ma-
yoria de ellos no ha estado expuesto al (EBV)
previo al transplante. Por lo tanto la seroconver-
sién luego del mismo es un factor de riesgo que
debe ser tenido en cuenta®.
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Las localizaciones mds frecuentes en las cua-
les se presenta el PTLD son: ganglios linfdticos
(59%), higado (31%), pulmén (25%), médu-
la ésea (25%), intestino delgado (22%), bazo
(21%), SNC (19%), intestino grueso (14%),
amigdalas (10%) y glindulas salivares (4%)°.

El compromiso oftdlmico es mds raro y esta-
disticamente es la drbita el asiento de preferen-
cia. Esta localizacién es también la predilecta de
los linfomas no Hodgkin. A la localizacién ér-
bita le siguen en frecuencia la glindula lagrimal,
la conjuntiva, los pdrpados y la cartincula. El
escaso compromiso ocular se atribuye de tejido
reticuloendotelial®.

Existen diversas modalidades de tratamiento
que incluyen suspensién de la terapia inmuno-
supresora, control de la replicacién del EBV,
terapia antineopldsica convencional (radiotera-
pia, quimioterapia y cirugfa) e inmunoterapia.
Sin embargo, la mortalidad contintia siendo
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elevada variando de acuerdo con los factores prondsticos y
a la terapéutica instaurada’.

En este trabajo se comunica un caso clinico con una
presentacion poco frecuente intraocular de PTLD. En la
literatura se encuentran escasos reportes de casos con esta
localizacién®”.

Informe de caso

Paciente de sexo femenino de 11 meses de edad que
fue derivada a centro de transplante (Fundacién Favaloro)
por presentar insuficiencia hepdtica fulminante de causa
indeterminada. Se realizé transplante de donante vivo re-
lacionado (padre) con buena evolucién postoperatoria y al
alta se indicé tratamiento prolongado con prednisona (0,6
mg/kg/dia) y Tracrolimus (inmunosupresor, inhibe la acti-
vacién de los linfocitos T).

Ocho meses después del transplante fue vista en con-
sulta debido a la presencia de leucocoria y esotropia de
ojo derecho (fig. 1) concomitantemente con diagndstico,
mediante lavado broncoalveolar (BAL), de neumonia por
Chlamydias. Al examen oftalmoldgico de ojo derecho se
constatd esotropfa, la biomicroscopia reveld leucocoria y al
fondo de ojo se observé desprendimiento total de retina.

Se realizé ecograffa ocular con la cual se confirmé el
desprendimiento de retina, ademds de observarse ecos de
baja reflectividad compatibles con membranas en humor
vitreo. La tomografia axial computada (TAC) de cerebro
y 6rbitas resulté normal. Al mes de evolucién present6 un
cuadro compatible con sindrome de distress respiratorio.
Se estudié carga viral para EBV = 1024 copias. Se realizé
biopsia pulmonar a cielo abierto cuyo informe anatomo-
patolégico describié un parénquima pulmonar con dis-
torsién multifocal, conformado por nédulos que inclufan
centrocitos, centroblastos, inmunoblastos aislados y células
con diferenciacién plasmocitoide, sin reconocerse 4reas de
necrosis. La periferia evidencié focos de edema, hemorra-
gia y atelectasia.

Figura |. Esotropia de ojo derecho
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La inmunomarcacién resulté positiva para anticuerpos
de la linea B, CD20 y CD79a, y de la linea T, CD43,
CD3 y CD7. Con lo que se arribé al diagnéstico de sin-
drome linfoproliferativo post trasplante tipo polimérfico.
Se suspendié la inmunosupresién y se practicé puncién
aspirativa de médula 6sea con citometria de flujo normal.
Los cultivos de tejido pulmonar y médula ésea fueron ne-
gativos.

Debido a la presencia de fiebre persistente asociada a
PTLD y a movilizacién de enzimas hepdticas se derivé
nuevamente al centro de transplante para evaluacién, en
donde se corroboraron todos los resultados obtenidos pre-
viamente en Mendoza. Al afno desarrollé un cuadro de
fiebre, leucocitosis asociado a movilizacién de enzimas he-
pdticas. Se decidié suspender inmunosupresion y realizar
tratamiento antibiético. El cuadro oftalmolégico en ese
momento se encontraba sin cambios. La puncién aspira-
tiva de medula 6sea y centellografia dsea fueron normales.
La carga viral en dos determinaciones para EBV = 256 y
mayor a 4096.

Se inici6 tratamiento con anticuerpo anti CD20 (Ri-
tuximab 375mg/m2/d{a dosis semanales, 4 dosis en total).

A los 15 meses se elevaron nuevamente las enzimas he-
pdticas con carga viral menor a 1 copia. Se realizé biopsia
hepdtica que informé hallazgos compatibles con rechazo
celular agudo.

El hepatograma se normalizé sin tratamiento 15 dias
después de la biopsia. En ese momento continuaba sin in-
munosupresion. La paciente fallecié a los 18 meses a causa
de bronconeumonia.

Comentarios

El PTLD es una condicién potencialmente fatal, carac-
terizada por la proliferacién de linfocitos B. Su frecuencia
varfa segin el érgano transplantado y la edad del paciente,
siendo mds frecuente en los transplantes de higado y co-
razén y en edades pedidtricas. Estd fuertemente vinculado
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con el tratamiento inmunosupresor y con la seronegativi-
dad pre transplante para el EBV.

Las localizaciones mds frecuentes son ganglios linfdti-
cos, higado, pulmén, rindén, médula dsea, entre otros.

La bibliografia no hace referencia a la localizacién in-
traocular de PTLD; sin embargo, éste y otros informes
demuestran lo contrario®”’. Si bien no es una localizacién
frecuente, se sugiere como posible diagnéstico ante la pre-
sencia de sintomatologfa ocular luego de un transplante, en
especial si se trata de pacientes pedidtricos.
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