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Linfoma cutaneo primario acral CD8+
recidivante con seguimiento durante 12
anos

Primary cutaneous acral CD8+ lymphoma
recurrent with 12-year follow-up.

John Nova Villanueva,* Alejandro Ospina,* Xavier Rueda,®* Samuel Morales*

Resumen

ANTECEDENTES: El linfoma cutdneo primario de células T acral CD8 positivo es un
linfoma cutdneo primario de células T, infrecuente, con menos de 50 casos publicados.
Esta afeccion puede confundirse con enfermedades mas frecuentes, como los pseu-
dolinfomas, linfomas B y linfomas CD8 epidermotropo agresivo. A diferencia de este
dltimo, el linfoma acral CD8+ tiene excelente prondstico. Establecer el diagnéstico
correcto es fundamental para no sobretratar al paciente, evitar efectos secundarios de
los tratamientos prescritos y evitar la ansiedad del paciente.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 62 afos con una lesién tumoral en la piel de la
oreja izquierda, con datos clinicos, histolégicos e inmunohistoquimicos caracteristicos
de linfoma T acral CD8 positivo, con buena respuesta a la radioterapia e interferén
pero con 4 recaidas a lo largo de 12 afios de seguimiento.

CONCLUSIONES: El linfoma cutdneo primario de células T CD8 positivo es una
afeccion infrecuente con buen prondstico, que puede confundirse con numerosos
padecimientos inflamatorios y granulomatosos. Los pocos casos publicados tienen, en
general, excelente respuesta al tratamiento; sin embargo, los seguimientos son cortos.
Reportamos un caso con una manifestacion tipica, con largo tiempo de seguimiento
y comportamiento especial debido a las mdltiples recurrencias.

PALABRAS CLAVE: Linfoma cutdneo de células T; pseudolinfomas; interferén; nariz;
prondstico.

Abstract

BACKGROUND: Primary cutaneous CD8-positive acral T-cell lymphoma is a rare pri-
mary cutaneous T-cell lymphoma, with less than 50 published cases. This entity can be
confused with more frequent diseases, such as pseudolymphomas, B lymphomas and
aggressive epidermotropic CD8 lymphomas. Unlike the latter, acral CD8+ lymphoma has
an excellent prognosis. Making the correct diagnosis is essential in order not to overtreat
the patient, avoid side effects of the established treatments and avoid patient anxiety.

CLINICAL CASE: A 62-year-old male patient with a tumor lesion on the skin of the left
ear, with clinical, histological and immunohistochemical characteristics of CD8-positive
acral T-cell lymphoma, with a good response to radiotherapy and interferon but with
4 relapses over 12 years of treatment.

CONCLUSIONS: CD8-positive primary cutaneous T-cell lymphoma is a rare entity with a
good prognosis, which can be confused with numerous inflammatory and granulomatous
illnesses. The few published cases generally have an excellent response to treatment;
however, follow-up is short. We report a case with a typical presentation, with a long
follow-up time and a special behavior due to multiple recurrences.

KEYWORDS: Cutaneous T-cell lymphoma; Pseudolymphomas; Interferon; Nose;
Prognosis.
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ANTECEDENTES

El linfoma cutaneo primario de células T acral
CD8 positivo (LCACD8) es una enfermedad
que se describié hace poco tiempo, en 2007
El LCACDS esta incluido en la clasificacion de
linfomas cutdneos de la OMS-EORTC del 2018
entre los linfomas cutdneos primarios de células
T infrecuentes.? Hasta la fecha, hay menos de 50
casos publicados.?

En este reporte, comunicamos el caso de un
paciente con una lesion tipica de LCACDS, pero
con varias recidivas a lo largo de un seguimiento
de varios afos.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 62 afnos, quien consultd
por padecer una lesion en la oreja izquierda que
apareci6é en 2009; el paciente mencionaba que
la lesién aparecio a los pocos dias de un trauma-
tismo contundente con la puerta de un vehiculo.
Negd antecedentes médicos de importancia. En
la biopsia de piel se observé infiltracion difusa
en sabanas que dejaba una zona de Grenz, sin
epidermotropismo. A mayor aumento las células
eran mondétonas de nicleos de contornos irregu-
lares, escotados e hipercromaticas. Las células
tumorales fueron positivas para CD3, CD43 y
CD8, negativas para CD4, ALK, CD30, CD56 y
granzima. Se tomaron tomografias computadas
de cuello, térax, abdomen y pelvis y no se re-
portaron datos patolégicos. Con diagnédstico de
linfoma no Hodgkin de célulasT periférico CD8
el paciente recibio radioterapia, con lo que logré
alivio de la lesién.

La lesion reaparecio 5 anos mas tarde, se observé
nuevamente una placa eritematosa, infiltrada,
en el I6bulo auricular de la oreja izquierda (Fi-
gura 1). Se tomé una nueva biopsia que reporté
dafo por neoplasia linfoide, linfoma cutaneo
de células TCD8+, no epidermotropo. La inmu-
nohistoquimica fue negativa para marcadores
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Figura 1. Placas eritemato-violdceas, infiltradas, loca-
lizadas en el [6bulo y el pabellon auricular. A. Lesion
de mayo de 2015. B. Lesion de enero de 2018. C y
D. Lesiones de marzo de 2021.

citotéxicos CD56 (-), granzima (-), CD30 (-),
CD3 (+), CD20 (-), PAX 5 (-), CD8 (+), CD4 (-).

En el segundo semestre de 2014 se realizaron
infiltraciones de la lesién con interferén alfa,
con lo que se logré su alivio.

La lesion reaparecio 5 afilos mas tarde, en 2019.
El nuevo estudio histopatolégico confirmé la
recidiva. Se realizaron estudios de inmunohis-
toquimica que mostraron fuerte reactividad de
las células de la proliferacién para CD3 y CD8,
siendo negativas para CD2, CD5, CD4, CD7 y
marcadores citotoxicos de perforina y granzima;
el CD30 fue igualmente negativo y el indice
de proliferacion celular Ki67 fue de un orden
intermedio de alrededor del 30%. Los hallazgos
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inmunofenotipicos fueron concluyentes con el
diagnéstico de linfoma primario cutaneo de célu-
las T CD8 positivo de tipo acral. En ese momento
se realizo reseccion de la lesion. Ese mismo afio
al paciente le diagnostican un carcinoma papilar
de tiroides.

Por dltimo, en marzo de 2021 el paciente refirié
una nueva lesién en la oreja izquierda por lo
que se tomd una nueva biopsia, que confirmoé
nuevamente un linfoma T acral CD8 positivo
(Figura 2). Las imagenes complementarias (TAC
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de cuello, térax, abdomen y pelvis) no eviden-
ciaron anormalidades, tampoco se encontraron
alteraciones en el hemograma ni en los demas
examenes de laboratorio solicitados.

DISCUSION

El linfoma cutaneo primario de células T acral
CD8 positivo es una afeccién infrecuente y, por
tanto, poco conocida. Se hizo una bdsqueda
de casos reportados en la bibliografia usando
como fuentes PubMed vy Lilacs; se obtuvieron

Figura 2. Caracteristicas histoldgicas de las lesiones del paciente descrito. A. Hematoxilina-eosina, 10x. Infil-
tracion difusa en sabanas que deja una zona de Grenz y no demuestra epidermotropismo. B y C. El estudio
de inmunohistoquimica mostré ausencia de reactividad de CD4 (B) y positividad fuerte y difusa para CD8 (C).
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19 articulos que reportaron 46 casos. De los 19 La edad promedio de manifestacién fue de 52
articulos, 7 provenian de Europa, 5 de Estados ~ afos, el paciente mas joven tenia 20 afos vy el
Unidos, 4 del Reino Unido, uno de Turquia, uno de mayor edad 87. No se encontraron casos en

de Israel y uno de Sudamérica. En el Cuadro 1 ninos. Como en el caso de nuestro paciente,
se resumen las caracteristicas mas importantes  existe un leve predominio por el sexo masculino
de los casos reportados.’2° en los casos publicados (63%; 29/46).

Cuadro 1. Caracteristicas generales de los casos comunicados previamente

Autor, Tiempo de

evolucion Localizacion

referencia | publicacién
en meses

Prieto-Torres* 2021 1 M 53 12 Pierna

Tjahjono? 2019 3 3H 49,62y50 27,18y6 Oreja*

Beggs’ 2018 1 Mano

Baykal® 2017 1 M 20 2 Mano

No

Virmani'! 2016 3 3H 45,45y 45 o
especificado

2 orejas, 1 parpado

42, 64, 41,
Li® 2014 7 > H 54, 82, 55 14,1, 3,24, 4 oreja, 2 nariz, 1 parpado inferior
2M 41 24y 36

Wobser'® 2013 1 1M 61 4 Talones

1 oreja izquierda, 2 talén
70, 68,47, 9,14,18y izquierdo, 3 nariz (uno de éstos
37,70y 73 25 tenfa en la nariz, las manos y los
pies)

Greenblatt'” 2013 6 2H 4M

‘

Suchak™ 2010 2 35, 45 B Oreja, nariz

‘

Khamayasi?® 2006 1 M 55 18 Pie

* Sélo describen el tiempo de evolucién en un paciente.
** No lo mencionan en 2 casos.
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A pesar de lo infrecuente de la enfermedad, el
diagnéstico se establece relativamente rapido.
En los casos estudiados, el tiempo de evolucion
promedio fue de 14 meses (se menciona para 33
pacientes), con un tiempo minimo reportado de
un mes y maximo de 36 meses.

Desde el punto de vista clinico el linfoma cutaneo
primario de células T acral CD8 positivo se carac-
teriza por papulas y nédulos violaceos, infiltrados,
usualmente Gnicos.”'” De manera similar a nues-
tro caso, la localizacion mas frecuente fue la oreja
(43%, 20/46), seguido de la nariz (19%) y los pies
(15%). Aunque la manifestacion clasica es de una
Unica lesion, tres pacientes tuvieron lesiones en
multiples sitios anatémicos: nariz, manos, muslos
y pies. El caso que aqui comunicamos inicié con
unasola lesion en el I6bulo auricular, que recidivo
afios mas tarde.

En la histologia se observa un infiltrado difuso a
través de toda la dermis compuesto por células
blasticas pequefas-medianas, separadas de la
epidermis por una clara zona de Grenz. Estas
células atipicas muestran un fenotipo CD3,
CD4, CD8 y CD30 con una pérdida variable de
antigenos panT (CD2, CD5, CD7). Usualmente
el indice de proliferaciéon es muy bajo.? El epi-
dermotropismo es un hallazgo infrecuente, lo
que permite diferenciar esta afeccion de linfo-
mas mas agresivos, como el linfoma de células
T citotoxicas CD8-positivas epidermotrépicas
cutdneas agresivas primarias, las variantes CD8
de la micosis fungoide, la papulosis linfomatoide
tipo D o el linfoma periférico de células T.* El
reordenamiento clonal del TCR se encontr6 en el
59% (27/46) de los casos comunicados, el 24%
(11/46) no mostré clonalidad y en el 17% (8/46)
no se reporté este dato.

No se conoce un desencadenante claro; una
publicacion reciente comunica el caso de un
linfoma cutaneo primario de células T acral CD8
positivo localizado en la oreja que aparecio des-
pués del uso prolongado de aretes de oro, luego
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de pruebas de hipersensibilidad la lesion se pro-
dujo cuando hubo una nueva exposicién al oro.?
Nuestro paciente refirié una clara asociacion entre
un traumatismo contundente y la aparicién de
la lesién tumoral; sin embargo, no encontramos
casos que describieran tal asociacion.

Los tratamientos mds prescritos son la radiotera-
pia y la cirugia. En los casos revisados, el 48%
de los pacientes recibieron radioterapia seguida
de cirugia (39%). Cinco pacientes (11%) tuvieron
alivio espontaneo de las lesiones, 2 pacientes
fueron manejados con metotrexato y uno con
interferén. Cuatro pacientes requirieron mds
de un tratamiento, por lo general radioterapia y
ante la recaida cirugia; a dos pacientes, ademas
del tratamiento estindar, se les adiciond meto-
trexato a bajas dosis. Como en el caso de nuestro
paciente, el UGnico caso reportado tratado con
interferén recayé.

El prondstico es excelente. El 78% de los casos
revisados (36/46) no recidivaron, el 15% mostra-
ron nuevas lesiones, pero sélo un paciente tuvo
progresion a enfermedad sistémica.®

El tiempo de seguimiento es corto, en la serie
de casos de Li'* el seguimiento fue de 2 anos,
lapso en el que no encontraron recidivas. En los
casos comunicados, el 63% de los pacientes
recibié seguimiento promedio de 13 meses. En
este promedio no se encontrd un caso que fuera
seguido por 13 afos. Lo corto del seguimiento
en general puede impedir identificar casos de
recaida. En nuestro paciente, la respuesta a la
radioterapia fue completa y si no se hubiera
seguido se consideraria un caso de remision
completa; sin embargo, 5 afios mas tarde la
lesion reaparecié y volvié a aparecer 5 anos
después con una lesién adicional.

CONCLUSIONES

Comunicamos el caso de un paciente con una
manifestacion clinica tipica de linfoma cutaneo

https://doi.org/10.24245/drm/bmu.v68i1.9479
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acral CD8+ que, a diferencia de la mayoria de
casos reportados, recidivé en varias ocasiones,
luego de estar en remision por algunos anos. Es
una enfermedad con excelente prondstico que,
hasta ahora, esta confinada Gnicamente a la piel.
El reconocimiento de la clinica, la histologia y la
inmunohistoquimica de este padecimiento favo-
recerd un diagnostico mas acertado y oportuno.
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