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El regreso silencioso del linfoma: Angioedema como Unica pista clinica.
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INTRODUCCION:

El angioedema adquirido (AEA) por déficit de inhibidor de C1 (C1-INH) es una entidad poco frecuente, potencialmente mortal, asociada en
algunos casos a neoplasias linfoproliferativas, especialmente linfomas indolentes como el linfoma no Hodgkin marginal esplénico (LNH-ME). En
una cohorte alemana de pacientes con AEA, un 27,3?% presentaba linfoma no Hodgkin, predominando el subtipo marginal esplénico. El
reconocimiento de esta asociacion es clave para un diagnéstico oportuno.

CASO CLINICO:

Femenina de 68 afios sin antecedentes moérbidos relevantes ni consumo de farmacos. Consulta por episodios de angioedema recurrentes en cara
y labios. En estudio destacaba pancitopenia, poliadenopatias y esplenomegalia. Citometria de flujo en sangre periférica y biopsia de medula 6sea
compatibles con linfoma no Hodgkin marginal esplénico. Fue tratada con 4 ciclos de Rituximab, con remisién clinica completa y cese de crisis de
angioedema tras la quimioterapia. Cinco afios después reaparecen las crisis de AEA recurrente asociados a dolor abdominal y un episodio con
compromiso laringeo severo que requiri6 UCI. En el hemograma presentaba anemia moderada normocitica — normocrémica y trombocitopenia
leve.

ESTUDIO INMUNOLOGICO:

Complemento C4 muy disminuido (0, VN 20-40 mg/dL), C3 normal, Cl-inhibidor cuantitativo disminuido (5.4, VN: 22-45 mg/dL , C1 inhibidor
funcional disminuido (12%, VN >68%) y C1q disminuido (4.9, VN 10-22 mg/dL). Se sospecha recaida de linfoma, por lo que se solicita PET que
evidencié esplenomegalia severa (24 cm) e hipermetabolismo hepatoesplénico, sin adenopatias significativas. Biopsia de MO hipercelular, con
agregados linfoides reactivos no categoricos de compromiso linfoproliferativo. Citometria de flujo de médula 6sea informa 4,41% de linfocitos B
patolégicos con inmunofenotipo compatible con LNH-ME (CD19+, CD20++, CD23+, CD200+, lambda monoclonal).

EP SUERO:
?PP 0.7 g/dL, IgG Kappa por inmunotipificacion, ?Kappa 128 mg/L, Lambda 119.9 mg/L.

B2 MICROGLOBULINA:

4.7 mg/L (VN: 0.8-22). Se diagnostico recaida del LNH-ME asociado a una gammapatia monoclonal de significado clinico tipo anticuerpo C1-INH.
Se inicié esquema con Bendamustina-Rituximab, completando seis ciclos. Desde el inicio de tratamiento, sin nuevas crisis de AEA y regresion del
tamafio del bazo.

DISCUSION:

El AEA secundario a linfoma es una manifestacion paraneoplasica rara, pero relevante. EIl mecanismo propuesto incluye activacién persistente del
complemento por células tumorales y produccién de autoanticuerpos contra C1-INH o Clg. En este caso, la reaparicion de AEA precedio el
diagnéstico de la recaida del linfoma marginal esplénico. El tratamiento del linfoma resulté en la resolucion de los sintomas, lo que refuerza el
vinculo fisiopatoldgico entre ambos procesos. Es fundamental mantener un alto indice de sospecha en pacientes con episodios recurrentes de
AEA ya que puede representar la inica manifestacion inicial de una neoplasia linfoproliferativa.



