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Trastorno linfoproliferativo T CD30+ cutaneo primario: papulosis

linfomatoide
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Primary cutaneous T CD30 + lymphoproliferative disorder: Lymphomatoid papulosis

José Manuel Saez Pérez

Centro de Salud y Hospital Clinico-Malvarrosa, Valencia, Espaiia

Paciente varén de 56 afios, profesor, fumador de 30 cigarros al
dia y como antecedente de interés, lumbalgias de repeticién por
discopatia degenerativa en L4-L5 con severa esclerosis.

Hace 13 meses comenzé a notar la presencia de lesiones en
la piel, mas frecuentes en el tronco, y algunas en las extremida-
des superiores. Dichas lesiones, acompafiadas de prurito ocasional,

comenzaron como una roncha o habén de aspecto eccematoide, que
llegaban a ulcerarse siendo en ese momento dolorosas, apareciendo
posteriormente una costra negruzca y luego curaron, dejando una
cicatriz blanquecina con cierta profundidad. Las lesiones se encon-
traban en diferentes estadios (fig. 1A). El paciente no presentd
pérdida de peso, ni fiebre, ni otros sintomas generales.

Figura 1. Diferentes estadios de la papulosis linfomatoide (A). Corte biopsia de papulosis linfomatoide (B).
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Las exploraciones basicas fueron completamente normales, sin
presencia de adenopatias, masas ni visceromegalias. De entrada se
le solicité analitica basica de salud, que puso de manifiesto un coles-
terol de 255 mg/dl, con LDL de 162 mg/dl, PCR de 13,6 mg/l y VSG a
la 1.2 hora de 31 mm. Serologia para virus y bacterias, negativas. Se
remitié a la consulta de dermatologia tras tratamiento corticoideo
tépico, para valoracién bidpsica y tratamiento si procedia.

En consulta de oncodermatologia se le cité para biopsia. La
misma puso de manifiesto un denso infiltrado inflamatorio linfo-
citario, neutrdfilo y eosinéfilo a nivel intersticial con degeneracién
de fibras coldgenas, destacando la presencia de linfocitos media-
nos y grandes de disposicién perivascular, en dermis superficial
y profunda, que tras el estudio inmunohistoquimico presenta-
ron positividad para CD30 y CD8, con pérdida de CD5 y CD2,
siendo negativos para CD56 y EBER (hibridacién in situ). Se iden-
tificaron ademads estructuras vasculares trombosadas, asociadas a
areas de necrosis y hemorragia. La epidermis suprayacente se pre-
sent6 ulcerada e hiperplasica, con espongiosis y exocitosis. No se
detectaron microorganismos tras tincién histoquimica para Gramy
Giemsa. Todo ello compatible con papulosis linfomatoide (PL) tipo
E (fig. 1B).

El estudio de extensién para el diagnéstico diferencial se
completé mediante TAC cérvico-toracico-abdémino-pélvico con
contraste que solo evidenci6 un enfisema centroacinar y paraseptal
en campos pulmonares superiores.

El tratamiento administrado ha sido metotrexato 10 mg a la
semana con acido félico 5 mg al dia junto con corticoides tépicos.

La PL es un trastorno linfoproliferativo de linfocitos T CD30+
cutdneo primario. Fue descrita por Macaulay en 1968 como
«erupcién continua con autorreparacién, clinicamente benigna
e histolégicamente maligna». Es una rara enfermedad cutinea

crénica recurrente, y de etiologia desconocida’. La PL se incluye
en el grupo descrito, junto al linfoma cutdneo anaplasico de células
grandes y las lesiones borderline. Hay varios tipos segin los rasgos
histoquimicos (A, B, C...). Su mecanismo etiopatogénico se ha vin-
culado con factores genéticos e inmunitarios. La PL es mas propia de
adultos y ancianos, con predominio en el sexo masculino. EI curso
clinico suele ser prolongado (varios afios) y generalmente benigno,
aunque el 10-20% progresa hacia linfomas?. La PL se caracteriza
por la presencia de lesiones exclusivamente cutaneas papulonodu-
lares madltiples, con regresiéon espontdnea en semanas y tendencia
a recidivar. La anatomia patolégica de estas lesiones muestra una
infiltracién dérmica por linfocitos T atipicos junto a un nimero
variable de células inflamatorias con patrén histoquimico propio>.
El diagnéstico diferencial puede a veces resultar muy dificil. El
metotrexato es uno de los farmacos utilizados en su abordaje®.
Por su potencial maligno incierto, los pacientes deben ser cuida-
dosamente estudiados, con un seguimiento a largo plazo. Para esto
se impone el estudio multidisciplinario, que incluya al médico de
familia, dermatélogo, anatomopatélogo y al hematdlogo.
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