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Linfoma T paniculitico con manifestaciones cutaneas atipicas

Daniel Alcala Pérez,* Isabel Cristina Valente Duarte de Sousa**

RESUMEN

El linfoma T tipo paniculitico es un linfoma cutaneo primario infrecuente que se distingue por placas y ndédulos subcutaneos eritematosos,
que aparecen preferentemente en las extremidades inferiores, sobre todo en mujeres adultas. Este linfoma tiene un curso indolente, con
mal prondstico y mala respuesta al tratamiento. Exponemos el caso de una paciente de 26 afios de edad, con diagnédstico de linfoma T
paniculitico centrofacial con manifestaciones cutaneas atipicas.
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ABSTRACT

Paniculitic-like T-cell ymphoma is a rare variant of primary cutaneous lymphoma characterized by subcutaneous nodules and plaques that
appear preferably in middle-aged women on the lower extremities. This subtype of lymphoma usually has an aggressive course with poor
response to treatment. We preset the case of a 26-year-old female patient with centro-facial paniculitic-like T-cell lymphoma with atypical
cutaneous manifestations.
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| linfoma T cutdneo representa aproximada-
mente 75 a 80% de todos los linfomas cutdneos
primarios.' El linfoma T tipo paniculitico es un
linfoma primario postimico infrecuente que re-
presenta menos de 1% de todos los linfomas no Hodgkin.?
Fue descrito por primera vez por Gonzélez y colaboradores
(en 1991) como un linfoma T con caracteristicas histo-
patoldgicas similares a las observadas en la paniculitis y
con un curso clinico agresivo.® Se distingue clinicamente
por placas y nédulos subcutdneos eritematosos que apa-
recen preferentemente en las extremidades inferiores y
en el tronco.”* Es mas frecuente en mujeres en la tercera
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y cuarta década de la vida, aunque también puede afectar
a hombres y nifios.>** Afecta preferentemente al tejido
celular subcutdneo y expresa el fenotipo de los receptores
T-af y T-yd, asi como CD3, CD4 y CD8.447 La expresion
de CD56 es infrecuente.® Este subtipo de linfoma cutdneo
primario tiene un curso indolente, con mal prondstico y
mala respuesta al tratamiento.’

Exponemos el caso de una paciente de 26 afios de edad,
con diagnédstico de linfoma T paniculitico centrofacial
CD45RO+, CD20-, CD56-, CD57- y CD34- con mani-
festaciones cutdneas atipicas.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 26 afios de edad con dermatosis
en la cara, de cuatro meses de evolucion; la dermato-
sis afectaba la region supralabial y estaba constituida
por una placa eritematosa con multiples vesiculas. Se
establecio el diagnéstico de herpes simple y se inicid
tratamiento antiviral topico. Como hubo recidiva a las
tres semanas, fue tratada con antiviral sistémico. Hubo
nuevamente recurrencia al mes con incremento de las
vesiculas; ademas, se manifest6 en la mejilla izquierda
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un edema progresivo, ya que se extendio a toda la cara,
y se agregaron neoformaciones de aspecto papular (Fi-
guras 1 y 2), por lo que se tom6 una biopsia incisional,
que reportd linfoma paniculitico (Figuras 3 y 4). Se
realizé inmunohistoquimica, que report6 CD45RO+,
CD20-, CD34-, CD56- y CD57- (Figura 5). Con base en
estos datos se establecio el diagnostico final de linfoma
paniculitico con inmunofenotipo T. Por medio de unos
estudios de extension se determiné un estadio clinico IIE
(afeccion en la piel y la faringe). Se inici6 tratamiento
con CHOP (ciclofosfamida [900 mg], adriamicina [60
mg], vincristina [2 mg] y prednisona [100 mg] por via
oral durante cinco dias) y se administraron siete ciclos en
total, con un intervalo de 21 dias entre ciclos. Debido a
la mala respuesta al tratamiento, se inicié quimioterapia
de segunda linea, con ciclofosfamida a 250 mg por via
oral cada semana, metotrexato a 27.5 mg por via oral
cada semana y prednisona a 100 mg diarios por via oral
durante cinco dias. Hubo recurrencia de las lesiones en
la cara, por lo que se decidi6 iniciar radioterapia local a
20 Gy, pero no hubo respuesta al tratamiento, ya que la
enfermedad se diseminé al tronco y a las extremidades
superiores, con deterioro progresivo del estado general;
la paciente fallecid tres afios después del diagnostico
por proceso neumonico de focos multiples, hipotension
y paro cardiorrespiratorio (no respondi6 a las maniobras
basicas de reanimacion).

Figura 1. Papulas, vesiculas, costras hematicas y edema gene-
ralizado en la cara.

B

Figura 2. Cara lateral derecha. Se observan lesiones infiltradas de
aspecto papular, asi como costras hematicas y edema.

-

Figura 3. Infiltrado denso linfocitico (H y E, 4X).

DISCUSION

Ellinfoma T paniculitico, un linfoma T cutaneo infrecuen-
te, clinicamente se manifiesta con lesiones similares a la
paniculitis.” Esta incluido en las clasificaciones de la REAL
(Revised European-American Lymphoma Classification)
y de la EORTC (European Organisation for Research and
Treatment of Cancer) para linfomas cutaneos primarios
bajo la categoria de linfomas T periféricos inespecificos.®’

El linfoma T paniculitico se distingue clinicamente
por placas y nddulos subcutaneos eritemato-infiltrados,
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Figura 5. Inmunohistoquimica positiva para CD45R0O.

recurrentes, dolorosos, ulcerados con poca frecuencia,
solitarios o multiples, que aparecen preferentemente en
las extremidades inferiores y —con menor frecuencia— en
el tronco.>*> Los sintomas sistémicos —como la fiebre, la
pérdida de peso y la fatiga— son infrecuentes, y se ha repor-
tado afectacion facial en inicamente 10% de los casos.>!°
Las complicaciones, como el sindrome hemofagocitico y
la disfuncion hepatica, ocurren en 11% de los pacientes y
se asocian con peor prondstico.'”

El diagnéstico de linfoma T paniculitico se establece
con base en la histologia y la inmunohistoquimica.> En
términos histopatolégicos se distingue por un patrén de
paniculitis, con infiltracion del tejido celular subcutianeo

por linfocitos T con citoplasma palido abundante y nicleos
redondos u ovales, pleomérficos e hipercrométicos.?®
La dermis y la epidermis resultan afectadas con poca
frecuencia.’ El fenotipo inmunohistoquimico incluye la
positividad de marcadores de células T (CD3, CD4, CDS,
CD28 y CD45RO), asi como ausencia de marcadores para
linfocitos B (CD20 y CD22) y virus de Epstein-Barr.>!!
En los dltimos afios se ha hecho un intento por subdividir
esta enfermedad en linfomas que expresan el fenotipo del
receptor T-af} (75%) y en linfomas que expresan el feno-
tipo del receptor T-y0 (25%), ya que estos tltimos tienden
a ser mds agresivos y se asocian con un peor prondstico;
sin embargo, esta subdivisién atn no es aceptada en las
clasificaciones actuales de linfomas.>811-12

A pesar de que en algunos pacientes la enfermedad
puede tener un alivio espontdneo, la mayoria experimenta
un curso rdpidamente progresivo, con una supervivencia
promedio de uno a dos afios después del diagndstico.>’

El tratamiento es dificil debido a la infrecuencia de la
enfermedad y a que se han obtenido resultados inconsis-
tentes con diferentes esquemas.” No existe un tratamiento
estandar para estos pacientes.> Los tratamientos que se han
reportado incluyen radiacién local, esteroides, quimio-
terapia combinada a base de doxorrubicina y trasplante
de médula dsea; con todos los tratamientos se obtienen
resultados variables, con mortalidad elevada.®!°

Nuestra paciente pertenece al 10% de pacientes que
padecen linfoma T-paniculitico con lesiones faciales;
sin embargo, en los casos informados los pacientes
experimentaron concomitantemente lesiones en las
extremidades. En el caso aqui presentado las lesiones
primero fueron faciales y posteriormente se diseminaron
a las extremidades superiores. De igual forma, no se han
descrito casos que inicien con vesiculas y papulas, como
en nuestra paciente. Es importante tener en cuenta esta
variedad morfoldgica para evitar retrasos en el diagnds-
tico y tratamiento.
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