IntraMed JOURNAL

Papulosis linfomatoide una patologia a

tener en cuenta

Marcela Agostini*2, Jerénimo Aybar Maino®

1- Centro de Altos Estudios de Ciencias en Ciencias Humanas y de la Salud, sede Rosario, Universidad Abierta Interamericana (CAECIHS) y Profesor Adjunto de

Medicina Interna | y I, carrera Medicina, UAI.

2- Instituto CAICI, Rosario, Santa Fe, Argentina.

3- Asistente Hospitalario Medicina Interna I, Medicina Interna Il e Internado Rotatorio, carrera de Medicina, UAI. Rosario, Santa Fe, Argentina.

Introduccion

La Papulosis Linfomatoide (PL) es considerada una
forma indolente del linfoma cutaneo, dentro del es-
pectro de trastornos linfoproliferativos (CD30+)'2,
La relacion varén/mujer es de 1.5/1, siendo mas fre-
cuente su aparicion en la cuarta a quinta década de
la vida.

Se caracteriza por la presencia de papulas, lesiones
papulonodulares o nddulos necréticos en diferentes
estadios evolutivos, pruriginosos en un alto porcenta-
je, diseminados, de localizacion preferencial en tron-
coy extremidades.

Tiene un curso benigno con una sobrevida a los 5
anos del 100% si bien los pacientes con PL tienen un
incremento significativo de desarrollar malignidades,
tanto linfoides (micosis fungoide, enfermedad de Hod-
gkin, linfoma cutaneo anaplasico de células T CD30+,
cutaneo y sistémico), como no linfoides.

Nuestro objetivo es comunicar un caso poco frecuen-
te de presentacion en la practica diaria.

Caso Clinico

Mujer de 65 anos de edad, ama de casa, consulta por
un cuadro de 10 dias de evolucién caracterizado por
la presencia de lesiones cutaneas en todo el cuerpo,
respetando la cara, con un marcado predominio en
tronco y extremidades, recidivantes. (Figural). Con-
sistian en papulas de color rojizas, pequefas al co-
mienzo y luego aumentaban de tamano, pruriginosas
no escamosas y lesiones papulo-necréticas. Consulta
a la guardia donde se diagnostica impétigo y se le ad-
ministra tratamiento con Levofloxacina 500mg por 10
dias y Loratadina 10 mg cada 12 hs por tres dias.

Figura 1: Lesion papular en abdomen

Las lesiones persisten por lo cual la paciente concurre
nuevamente a la guardia donde se indica tratamiento
con Eritromicina 500mg cada 8horas durante 20 dias.
La paciente consulta en nuestra institucion por conti-
nuar con lesiones papulares recurrentes y recidivan-
tes. Se interroga a la paciente acerca de nuevos far-
macos, exposicion a toxicos, alérgenos donde niega.

Figura 2: Lesiones pigmentadas en tronco
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Presenta como antecedente de jerarquia osteopo-
rosis y dislipemia, medicada con calcio, Ibandronato
150mg mensual y Atorvastatina 10 mg diarios. Como
antecedentes familiares, madre hipertensa y padre
con dislipemia.

Examen Fisico

Paciente licida orientada en tiempo y espacio. Signos
vitales conservados. Presencia de lesiones en abdo-
men, miembros superiores e inferiores tales como las
descriptas y lesiones residuales hiperpigmentadas de
1.5 cm no pruriginosas en miembros inferiores. Se
evidencian lesiones de rascado en las lesiones agu-
das. Adenopatias submentonianas, moéviles no doloro-
sas, de 1 cm de diametro. No presenta hepatomegalia
ni esplenomegalia. Resto del examen fisico normal.

Métodos complementarios

Se solicitan los siguientes estudios:

Laboratorio: Gl6bulos blancos 6400mm3 a predo-
minio neutrofilico; Eritosedimentacion 7 mm 1° hora;
Glucemia 88 mg/dl; Uremia 32, creatinina 0.7 mg/dl,
GOT 45 U/It y GPT 56 U/It, LDH 143 U/It. Inmunog-
lobulinas y B2 microglogulina sin modificaciones es-
pecificas. Serologias para HBV, HVB, CMYV, sffilis, HIV
negativas. Serologia para virus Eptein Bar IgG 1.8.
Radiografia de térax, TAC de abdomen y pelvis sin al-
teraciones.

Con motivo de persistir las lesiones se procede a rea-
lizar una biopsia de una de las lesiones cutaneas la
cual informa un infiltrado en forma de cuna con carac-
terizado por la proliferacion de células atipicas gran-
des de aspecto linfoide, compatible con Papulosis Lin-
fomatoidea (PL). (Figura 3)

Figura 3 Anatomia patolégica, mostrando los linfoci-
tos T atipicos

El inmunohistoquimico informa CD2 negativo, CD3 po-
sitivo, CD30 positivo.

De acuerdo al resultado arrojado por la biopsia, el ha-
llazgo de CD30+ y las caracteristicas clinicas de las
lesiones cutaneas se interpreta el cuadro como Pa-
pulosis Linfomatoide, derivandose a hematologia don-
de deciden iniciar tratamiento con Metrotexate 15mg
cada 7 dias.

La paciente no ha presentado nuevas lesiones, per-
sisten secuelas de hiperpigmentacion. Tolera el trata-
miento y no ha tenido ninguna otra manifestacién

Discusion

El segundo grupo mas frecuente de linfomas cutaneos
de células T son los sindromes linfoproliferativos (SLP)
CD30+, por detras del grupo de la micosis fungoide
(MF) y sus variantes. Los cuales engloban la papulo-
sis linfomatoide y los linfomas anaplasicos de células
grandes CD30+, polos de un espectro que dejan en
su zona central casos intermedios, donde no se pue-
de establecer con seguridad un diagnéstico en base a
criterios clinicos e histopatologicos *

Con respecto al prondstico Gruber et al 5y Gniadecki
et al 6 nos dan cuenta de sus opiniones. En su serie
Gruber et al afirman que la probabilidad de un indivi-
duo con PL de desarrollar otro proceso linfoprolifera-
tivo estaria subestimado por una pérdida del segui-
miento de los pacientes, y que el riesgo acumulativo
aproximado se hallaria entre el 2-14%, el 4-28% y el
30-80% a los 5, 10 y 20 anos del diagnéstico de PL,
respectivamente. Sin embargo en la serie de Gniade-
cki et al, 48 el 19% de pacientes con MF desarrollé
otra malignidad, en contraste con el 28% de pacientes
con PL.

La presentacion clinica del paciente con una evolu-
cién subaguda, el hallazgod de lesiones remitentes
localizadas en troco, abdomen y en extremidades
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también se asemeja a otros casos encontrados en la
literatura 37

En relacién a los datos del laboratorio permite orientar
al diagnostico de PL y el diagnéstico clinico es muy
dificultoso.?

La papulosis linfomatoidea plantea diagnostico dife-
rencial con el linfoma anaplasico de células grandes
primario cutaneo (PC-ALCL), linfoma anaplasico de cé-
lulas grandes (ALCL), micosis fungoide, sindrome de
Sésary y enfermedad de Hodgkin 831

A su vez se debe plantear el diagnéstico diferencial
con patologias infecciosas como hepatitis B y C, Cito-
megalovirus, HIV, HTLVVEB, Borelia entre otras 9. A
excepcion de serologia para Borelia y HTLV que no se
realizaron el resto fueron testeadas.

En cuanto al estudio de la extension de la patologia al
igual que la literatura ®3se llevo a cabo radiografia de
térax y TAC de abdomen y pelvis.

El diagnéstico definitivo se llega mediante el resultado
de la biopsia, basandose en la identificacion de infil-
trados linfociticos los cuales pueden presentar carac-
teristicas clasicas del tipo A, (histiocitico similitud con
Linfoma Hodgkin), B (linfocitico similitud con micosis
fungoide) o C (tipo ALCL similitud Linfoma cutaneo
anaplasico de células gigantes).> 1011

Al presentar la PL un fenotipo de células T-helper ac-
tividades, que expresan antigenos asociados a LH es
pausible hallar los siguientes: CD4+, CD30+, CD25+,
HLA-DR+3-11. En nuestro caso solo se encontrd posi-
tivo CD30+. Se pueden encontrar negativos por pérdi-
da variable de antigenos pan-T: CD2, CD3, CD5, CD7.
Nuestra paciente presentaba negativo CD2 y positivo
CD3 3-4-11.

En relacion al tratamiento iniciado con Metroxetate
se encuentran en la literatura estudios que avalan su
uso. En relacion a la dosis algunos recomiendan dosis
superiores a la indicada. °1*

Conclusion

Los linfomas cutaneos se presentan en con una baja
frecuencia en el consultorio clinico. Pensar en este
diagnéstico nos permite hoy con la ayuda de los labo-
ratorios y el diagnostico histolégico un pronto estadio
de la enfermedad, inicio terapéutico y pronéstico en
beneficio del paciente.
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