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CARTAS CLINICAS

Lesiones eccematosas y cuadro
ictiosiforme adquirido como
forma de presentacion de un
linfoma anaplasico de células
grandes CD30+

W)

Eczematous lesions and acquired ichthyosis as
a presenting finding of CD30+ anaplastic large
cell lymphoma

Existen determinadas afecciones dermatoldgicas que deben
alertar al clinico de una posible enfermedad asociada. Entre
ellas se encuentran los cuadros xerodérmicos e ictiosiformes
en relacion con diversas enfermedades como las hemopatias
malignas. Presentamos el caso de una paciente que consulto
por una lesién indurada toracica y un cuadro xerodérmico
peculiar que orientd hacia el diagnostico de un linfoma ana-
plasico de células grandes (LACG) sistémico.

Una mujer de 44 afnos acudio a consulta de dermatolo-
gia derivada por su médico de atencion de primaria por una
lesion dolorosa de 2 meses de evolucion en region paraes-
ternal derecha que no habia respondido a antibioticos ni a
antiinflamatorios orales. A ello se le sumo 2 semanas mas
tarde una dermatitis descamativa generalizada y pruriginosa
de instauracion brusca.

La paciente habia sido también vista por un dermato-
logo en una clinica privada quien, al igual que su médico de
atencion primaria, la derivo al servicio de dermatologia del
Hospital 12 de Octubre para diagnostico y tratamiento.

Referia como Unico antecedente de interés la colocacion
de 2 prétesis mamarias por motivos estéticos hacia 5 afnos
y negaba la ingestion de ningln farmaco previamente a la
instauracion del cuadro.

A la exploracion fisica presentaba una tumoracion indu-
rada mal delimitada con aumento de la temperatura local
en la region paraesternal derecha. Adicionalmente se evi-
denciaba una dermatitis fisurada y «agrietada» con areas de
descamacion y eritema en los brazos y las mamas, similar al
conocido como eccema craquelé, que es aquel que se pro-
duce por sequedad extrema de la piel (fig. 1A). La region
de la espalda y las piernas exhibia un aspecto ictiosiforme
con escamas marronaceas sin inflamacion asociada (fig. 1B).

En ambas regiones axilares se palpaban 2 conglomerados
adenopaticos.

El estudio de imagen por PET-TC fue sugestivo de
sindrome linfoproliferativo que afectaba a fosas supracla-
viculares, axilares y a mediastino anterior.

El estudio histoldgico ganglionar mostré una infiltracion
linfoide anaplasica de caracteristicas atipicas que borraba
la estructura normal del ganglio y que se acompanaba de
numerosas figuras de mitosis (fig. 2A).

El analisis inmunohistoquimico mostré positividad para
CD43, CD30, MUM-1 y BCL-2 y negatividad para CD20, CD3,
CD10, BCL6, CD38 y cinasa del linfoma anaplasico (ALK). El
indice proliferativo (ki67) fue del 60% (fig. 2By C).

La biopsia de la lesion indurada parasternal derecha mos-
tro hallazgos similares.

El estudio de reordenamiento del receptor de células T
del ganglio reveld un doble pico monoclonal /3.

La histologia, citologia y el inmunofenotipo de la médula
6sea fueron todos normales asi como el inmunofenotipo de
sangre periférica.

Ante lo anteriormente descrito, el sindrome linfoprolife-
rativo era compatible con un LACG sistémico ALK—.

La biopsia de la piel del brazo mostraba una der-
matitis psoriasiforme con hiperqueratosis asociada a
paraqueratosis confluente y minima exoserosis, acantosis
y un infiltrado linfocitario perivascular dérmico superfi-
cial.

Se procedi6 a la explantacion mamaria y capsulectomia
bilateral asi como a la derivacion al servicio de hemato-
logia donde realizé tratamiento médico basado en 6 ciclos
de quimioterapia tipo CHOP (ciclofosfamida, doxorrubi-
cina, vincristina y prednisona), que permitié alcanzar una
remision completa de la enfermedad. Dicho control de la
patologia sistémica se acompai6 de una mejoria progresiva
de las lesiones cutaneas desde el tercer ciclo de quimiote-
rapia (fig. 3) hasta la resolucion completa de las lesiones
cutaneas al finalizar el tratamiento. Tras 6 meses de segui-
miento la paciente permanece libre de enfermedad cutanea
y sistémica.

El LACG sistémico ALK— (LACG-ALK—) constituye una
entidad provisional dentro de la clasificacion actual de la
OMS'. Es una neoplasia CD30+ que a menudo expresa mar-
cadores de inmunohistoquimica propios de linfocitos T y
citotdxicos.

Figura 1
inflamacion asociada.

Clinica. A. Fisuras eritematodescamativas en ambas mamas. B. Escamas marronaceas adheridas en la espalda sin
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Figura 2

Histologia del ganglio linfatico. A. Presencia de un infiltrado linfocitario de caracteristicas atipicas que borra la estructura

normal del ganglio (H-E x100). B. El infiltrado era predominantemente CD30+ (x100). C. El marcador ALK era negativo (x100).

Figura 3

El LACG representa el 2-3% de todos los linfomas no hodg-
kinianos y la variante ALK— constituye el 15-50% de todos los
casos de LACG'.

Se han identificado varios casos de LACG-ALK— en pacien-
tes portadoras de protesis mamarias aunque no se ha podido
demostrar una asociacion causal. La mayoria de los casos
asociados a implantes mamarios corresponden a linfomas
localizados bajo las capsulas periprotésicas de comporta-
miento benigno, alguno de los cuales fueron tratados de
manera satisfactoria exclusivamente mediante cirugia’.

Por otra parte, existen varios casos en la litera-
tura cientifica que relacionan cuadros xerodérmicos e
ictiosiformes con distintas neoplasias, fundamentalmente
hematoldgicas®—>.

En esta linea, Sparsa et al.* realizaron un estudio
prospectivo en pacientes ingresados en un hospital que pre-
sentaban eccemas xerodérmicos. En su trabajo detectaron
un 47% de neoplasias en los pacientes con eccema cra-
quelé. Ademas encontraron una asociacion estadisticamente
significativa entre la presencia de neoplasias, el caracter
inflamatorio del cuadro xerodérmico y la afectacion extensa
del mismo*. No obstante, la incidencia de neoplasias en
los pacientes con cuadros xerodérmicos en este estudio no
es extrapolable a la poblacion general debido al sesgo de

Clinica. A. y B. Resolucion del cuadro cutaneo tras el tercer ciclo de quimioterapia.

seleccion que supone el hecho de que en este trabajo se
analizaban fundamentalmente pacientes que provenian en
su mayoria del servicio de hematologia®.

Morizane et al.® realizaron un estudio para analizar las
caracteristicas histopatoldgicas de los cuadros ictiosiformes
asociados a linfomas cutaneos. En su serie de 106 pacientes
identificaron 9 casos de cuadros ictiosifomes, 3 de los cuales
se correspondian con LACG®.

Estas manifestaciones cutaneas en ocasiones se compor-
tan de manera paraneoplasica, como en el caso de nuestra
paciente, pues responden al tratamiento de la neoplasia.
Asimismo servirian como marcador de recidiva, pues la rea-
paricion de la dermatosis podria reflejar una recaida de la
enfermedad de base®*.

Como conclusion practica, la instauracion de un cuadro
dermatoldgico descamativo abrupto y extenso debe alertar
al clinico ante la posibilidad de una neoplasia oculta sélida
o hematolodgica®’.
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