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Linfoma linfobldstico de presentacion cutdnea

RESUMEN

El linfoma linfobldstico de precursores B es una neoplasia infrecuente que representa cerca del
10% de los casos de linfoma linfoblastico y que afectar sitios extra ganglionares, como piel, tejidos
blandos y hueso; con afeccion leucémica poco usual. Sin otros sintomas acompafiantes; la
afeccion se manifiesta Unicamente por la presencia de tumor en el sitio afectado. Con
quimioterapia intensiva sistémica, similar a la utilizada en la Leucemia Linfobldstica Aguda B se
puede obtener buena respuesta. Presentamos un caso de una nifia de 8 afios que presenta placas
hiperpigmentadas de entre 2 y 7cm de didmetro mayor, duras, no dolorosas, sin otra
sintomatologia y con exdmenes normales. Se realiza biopsia con diagndstico histopatologico e
inmunofenotipo con inicio de tratamiento y respuesta favorable.

Palabras clave: placas hiperpigmentadas en piel; linfoma linfobldstico B de presentacion en piel.
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Lymphoblastic lymphoma of cutaneous presentation

ABSTRACT

B-precursor lymphoblastic lymphoma is a strange neoplasm that show about 10% of
lymphoblastic lymphoma cases and affects ganglial swelling places such as skin, soft tissue, and
bone, with unusual leukemic condition. Without other symptoms, the condition is manifested
only by the presence of tumor at the affected place. With intensive systemic chemotherapy,
similar to that used in B Acute Lymphoblastic Leukemia, a good response can be obtained. We
present a situation of an 8-year-old girl who presented hyperpigmented plagues between 2 and
7cm in diameter, hard, painless, with no other symptoms and with normal exams. Biopsy with
histopathological diagnosis and immunophenotype was performed with initiation of treatment
and favorable response.

Keywords: hyperpigmented plaques on the skin,; B-lymphoblastic lymphoma showing on the skin.
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INTRODUCCION

El linfoma linfoblastico es considerado por la Organizacién Mundial de la Salud como una
neoplasia de células linfoides inmaduras, poco comun en la infancia que puede infiltrar
la médula dsea y tener un componente periférico 1, es considerada una neoplasia
maligna agresiva. Puede derivar de precursores B o T, o rara vez NK. El 90% de los
linfomas linfoblasticos son T, y la mayoria de Leucemias linfoblasticas agudas son B.

Los linfomas linfobldsticos de células B aquejan generalmente areas extraganglionares y
extramedulares; deterioran la piel y los tejidos blandos de la cabeza y el cuello sin otro
sintoma acompafiante, pueden presentarse como lesiones tumorales en la piel, hueso y
tejidos blandos con poca propension a la fase leucémica. La sobrevida es mejor que en
los linfomas linfoblasticos T con prondstico favorable por ser localizado.2, 3 Se presenta
el caso de una nifia de 8 afios en la que la manifestacion inicial fue una placa en la piel de
la espalda sin otra manifestacion clinica, subrayando lo original del caso.
METODOLOGIA CASO CLINICO

Nifia de 8 afios con dermatosis de 10 meses de evolucion, que inicia con una lesion similar
a una picadura de insecto, ligeramente pruriginoso, no dolorosa, fue creciendo
progresivamente hasta tener el tamafio actual, adicionalmente se presentan dos lesiones
similares a los costados de tamafio importante. Ha sido atendida por las areas de cirugia
vascular, cirugia plastica, cirugia pediatrica y no tiene diagnostico por lo que es remitida
a dermatologia. Al examen fisico se evidencian en piel de espalda a nivel de T12 una lesion
tumoral dura, no dolorosas, hiperpigmentadas, y dos tumoraciones similares, violaceas,
de entre 2 y 2,5cm de didmetro.

Figura 1 Placas en piel
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Se realizaron entonces los exdmenes complementarios encontrando hemograma, perfil
hormonal, y analisis de orina dentro de pardmetros normales. Ecografia reporta a nivel
toracolumbar engrosamiento focalizado de tejido celular con imagen de ecogenicidad
heterogénea predominantemente hipo ecogénica con areas anecoideas de contenido
mixto sin vascularidad al doopler color, de 4,5cm x 1,5cm es su diametro longitudinal y
anteroposterior respectivamente.

La TAC de columna dorso lumbar con contraste describe una imagen con densidad de
tejidos blandos de 8,3x6, 2x2cm con vasos aferentes y eferentes pequefios provenientes
de ramas musculares del plano muscular subyacente, mas otras dos lesiones de similares
caracteristicas, paralelas a derecha e izquierda. Se realiza aspirado medular.

Figura 2

Cortes histoldgicos con tincion Hy E

Se realiza toma de biopsia por dos ocasiones que muestra epidermis sin alteraciones, en
la dermis presencia de infiltracion linfocitaria, de tamafio mediano con moderado
pleomorfismo, que diseca las fibras coldgenos, en la dermis reticular se observa cierta
nodularidad, los anexos cutaneos estan rodeados pero respetados, se observan zonas de
Grenz bien definidas. Inmunofenotipo: positividad para (CD10, TdT, BcL2, CD79a, Ki 67
positiva 90%), y negatividad para Mum 1y CD20. Los marcadores de linea T SON positivos
en células acompafiantes. Con los hallazgos obtenidos se establece el diagndstico de

linfoma/leucemia linfoblastica B de presentacion cutdnea.
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Figura 3

Marcadores positivos en células tumorales

En ese momento se inicia tratamiento con el protocolo rituximab, ciclofosfamida,
clorhidrato de doxorubicina (hidroxidaunorubicina) (R CHOP), sulfato de vincristina
(Oncovin) y prednisona, evidencidandose algunas complicaciones, pero después de

mejoria cursa con el tercer ciclo de R CHOP con buenos resultados.

Figura 4

Marcadores positivos en células acompafiantes

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Las leucemias/ linfomas linfoblastico son neoplasias consideradas malignas y agresivas
que derivan de células linfoideas progenitoras que no alcanzaron su maduracion y estan
en un estado de inmadurez con fenotipoBo T >°©.

Es dificil diferenciar mediante la clinica o la histopatologia a los linfomas linfoblasticos de

las leucemias linfobldsticos agudas (LLA). Segun la Organizacion Mundial de la Salud el
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diagnostico de LLA se instaura cuando hay mas de 25% de blastos (con caracteristicas
morfoldgicas y citoquimicas de linfoblasto).?*

Para determinar el fenotipo B o T de los linfoblastos se puede utilizar inmunohistoquimica
o citometria de flujo. En los linfomas no Hodgkin la medula puede afectarse en un 50%,
mds a menudo en los de bajo grado de 70 a 80% y con menos frecuencia en los de alto
gradode 20a30% 64

Los Linfomas no Hodgkin T linfoblasticos son mas comunes en los nifios, cuando son de
fenotipo B generalmente se muestran de células pequefias no hendidas, tipo Burkitt; los
linfomas de células grandes tienen una baja incidencia en la infancia. Los linfomas
linfobldsticos habitualmente se pueden ubicar en ganglios y mediastino, y menos comun
en la piel, hueso y tejidos blandos # 2. La afectacion cutanea se manifiesta solamente en
un 20% de los pacientes con diagnostico de linfoma linfoblastico, >°. Los linfomas T son
los que afectan mas frecuentemente a la piel, los linfomas linfobldsticos B lo hacen muy
raramente. Se han publicado menos de 20 casos de linfoma cutaneo de células B en la
infancia 7,11, 12,13.

Generalmente en las neoplasias linfoideas B de la infancia se observa infiltracion de
medula dsea y expresién de la enfermedad en sangre periférica. Unicamente escasos
procesos envuelven la piel, hueso o ganglios linfaticos, con o sin invasién de la médula
Osea o expresion sanguineo b 1415,

The Children’s Leukemia Cooperative Group de la European Organization of Research of
Cancer (EORTC) realizé una revisidon en la cual las lesiones cutaneas en nifios con LLA o
linfoma linfoblastico, aparecieron con una media de 6 semanas antes del diagndstico
hematoldgico, con un rango desde pocos dias a 8 meses 1017,

Es importante realizar una biopsia con diagnostico histopatolégico ante cualquier
tumoracién cutdnea progresiva o que no desaparezca ya que macroscopicamente no se
distinguen de una lesidon no maligna. 8'® Es trascendental la remisidon a un centro
especializado para iniciar el tratamiento. El prondstico de los linfomas linfoblasticos
cutdneos con o sin afectaciéon medular es similar al del LLA o LNH sin compromiso
cutdneo, con supervivencias libres de enfermedad de incluso el 80% 4 & 15 1°-
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