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RESUMEN

La papulosis linfomatoide forma parte del espectro de los procesos
linfoproliferativos cutaneos primarios de células T CD30+. Es una enfermedad rara
de etiopatogenia incierta y compleja. El diagnéstico diferencial puede a veces
resultar muy dificil. Se describi6 el caso de una mujer de 80 afios con el
diagnostico, particularmente atipico desde la vision histopatoldgica, en el cual la
correlaciéon anatomoclinica ha sido un importante aspecto que lo hace interesante.
El objetivo es comunicar un caso de presentacion poco frecuente en la préactica
médica.

Palabras clave: papulosis linfomatoide, linfoproliferacion cutanea, correlacion
anatomoclinica.

ABSTRACT

Lymphomatoid papulosis is part of the primary skin lymph proliferative processes of
the T CD30+ cells. It is a rare disease of complex and uncertain etiopathogenesis.
The differential diagnosis could be very difficult sometimes. The described case was
the one of a female patient, aged 80 years with that diagnosis, particularly atypical
from the histopathological point of view, where the anatomoclinical correlation has
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been an important aspect making it interesting. The objective is to inform a case of
infrequent presentation in the medical practice.

Key words: lymphomatoid papulosi, cutaneous lymphoproliferation, anatomedical
correlation.

INTRODUCCION

La papulosis linfomatoide (PL) es un trastorno linfoproliferativo de linfocitos T
CD30+ cutaneo primario. Fue descrita inicialmente por Macaulay en 1968 como
“erupcidon continua con autoreparacion, clinicamente benigna e histolégicamente
maligna”.(l) Se define como una enfermedad rara, cutanea cronica, recidivante y
autorresolutiva,’”? compuesta de papulas o nédulos eritematosos crénicos vy
recurrentes con curacion espontanea en la piel del tronco y las extremidades sin
evidencia de afectacion extracutanea al momento del diagnéstico.® La etiologia y
patogenia son desconocidas,(1)y dentro de los factores propuestos estan:®

e Infeccidn viral, disminucion de la inmunovigilancia.

e Estimulacion antigénica cronica, efecto oncogénico de farmacos
inmunosupresores.

e Estrés o enfermedad.

e Expresion alta de factor 1 a TNFR y antigeno de linfocitos cutaneos (ligando
E-selectina) en PL.

Epidemiolégicamente, es méas frecuente a edad mediana (hacia los 45 afios),®
aunque se puede presentar en intervalo de edad amplio, como los extremos de la
vida (8 meses de edad y 84 afios).®® La afeccién no muestra predileccién por
ninguna raza®® y respecto al sexo, el indice hombre-mujer es 2-3:1.%Y La
localizacion mas frecuente es en tronco y extremidades, y pocas veces hay
afectacion de mucosa bucal y genital.®®

Clinicamente, se presenta como lesién papulosa, papulonodular o papulonecrética®
en distintas etapas de desarrollo, en grupo o diseminadas. Las lesiones individuales
remiten espontdaneamente entre 3 y 12 semanas, quedando cicatrices hipo o
hiperpigmentadas después de la resolucion. La evoluciéon clinica puede persistir
durante décadas, confinada a la piel, aunque puede diseminarse a los ganglios
linfaticos regionales y con muy poca frecuencia a otras localizaciones.®

El prondstico es excelente, con supervivencia a los 10 afios de un 100%. La
remision espontanea puede ocurrir en mas del 40% de los casos.

Entre un 10 y un 20% de los casos presentan un segundo linfoma: micosis fungoide
(MF), linfoma anaplasico de células grandes cutaneo o linfoma Hodgkin. Los
pacientes de PL tienen maés riesgo de cancer no linfoide.®

Histopatol6gicamente, se identifican cuatro tipos histolégicos que representan un
espectro de la enfermedad.™®
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e El tipo A es el mas frecuente, y esta compuesto por células Reed-Sternberg
atipicas grandes CD30+ ALK- dispersas, acompafiadas de numerosas células
inflamatorias.

e El tipo B es infrecuente, presentandose en menos del 10% de los casos.
Simula una micosis fungoide,™ con epidermétropismo e infiltrado dérmico
en banda, formada por linfocitos pequefios CD3+, CD4+, CD8- y CD30+,
con nucleos cerebriformes. No es posible distinguirlo de la MF por histologia
o inmunofenotipo; la diferencia reside exclusivamente en la remision
espontanea de la PL. El diagnéstico debe basarse en la correcta correlacion
clinicopatolégica.’”> Aunque con poca frecuencia, pueden presentarse tipos
CD30- por pérdida variable de los antigenos pan-T.®

e El tipo C, compuesto por células linfoides atipicas grandes CD30+, ALK-, con
relativas pocas células inflamatorias.

e El tipo D, caracterizado por linfocitos atipicos, con notable epidermoétropismo
CD8+, que ha sido descrito recientemente.

El diagnéstico diferencial de la PL es multidisciplinario,® interviniendo el clinico y el
patélogo, quien se vale de la aplicacion de las técnicas de inmunohistoquimica.®™
Al tener este caso una edad de presentacion y lesiones con histopatologia poco
frecuente, se decide hacer el reporte del mismo.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 80 afios de edad, de la raza negra, procedente del Hospital
del IESS de Esmeralda, que refiere que hace 18 meses comenzd a notar la
presencia de lesiones en la piel, mas frecuentes en tronco, algunas en
extremidades y muy pocas en la cara. Dichas lesiones, acomparfiadas de prurito,
comenzaron como una roncha o habdén, que llegaban a ulcerarse, apareciendo
posteriormente una costra y luego sanaron, dejando una cicatriz. La paciente no
sufrié pérdida de peso, ni fiebre, ni otros sintomas generales.

Con esta sintomatologia, acudié con frecuencia a la consulta de dermatologia, en la
que le indicaron tratamiento con antihistaminicos y cremas, que provocaron poco
alivio. Finalmente, se le realiza una biopsia que informa la presencia de una
papulosis linfomatoide, pero al no disponerse de estudios de inmunohistoquimica,
se decide la transferencia de la paciente al hospital del IESS de tercer nivel Teodoro
Maldonado.

En la nueva consulta se realiza la anamnesis y el examen fisico de la paciente. El
interrogatorio corrobor6é los datos planteados anteriormente y el examen fisico
revela la presencia de lesiones redondeadas en la piel del tronco con mayor
frecuencia y algunas en la cara y en las extremidades en diferentes estadios
clinicos: papulas, papulonodulares, ulcerocostrosas (figura 1,2) y cicatrices. No se
hallan adenopatias periféricas, tumores ni visceromegalias.
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Fig. 1. Papulosis linformatoide. Lesion papulonecrética, ulcerada.

Fig. 2. Papulosis linfornatoide. Lesidn papulonodular.

Con los datos aportados hasta el momento por el interrogatorio, el examen fisico y
el estudio histolégico, se procedi6 a indicar estudios hematolégicos e
imagenoldgicos de rastreo y se envié la biopsia al Departamento de Patologia del
Hospital IESS Teodoro Maldonado de la ciudad de Guayaquil para ser revisada.

En la siguiente consulta se recibieron los estudios de laboratorio dentro de limites
normales y en las tomografias de cuello, térax y abdomen no se detectd la
presencia de ganglios linfaticos ni visceromegalias. Finalmente el estudio
anatomopatélogico realizado en la unidad informa los siguientes resultados:
infiltrado perivascular superficial y profundo, perianexial de linfocitos medianos y
pequefios con pleomorfismo, epidermoétropismo focal aislado; los
inmunomarcadores CD45+, CD4+, CD30+, y el CD20 positivo para linfocitos
aislados acompafantes: papulosis linfomatoide. La paciente continuara con
revisiones periédicas programadas y el tratamiento correspondiente.®”

La microscopia del caso que se reporta muestra como patrén interesante un
infiltrado perivascular superficial y profundo, perianexial de linfocitos pequefios y
medianos con pleomorfismo acompafiados por linfocitos pequefios con
epidermétropismo focal aislado,®® los inmunomarcadores fueron CD45+, CD4+,
CD30+, CD20-® ; el CD20 fue positivo para linfocitos aislados acompafiantes. (Fig.
3,4,5)
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Fig. 5. Papulosis linfomatoide. Inmuncohistoquimica CD4+.

DISCUSION

La clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud incluye la PL dentro de los
procesos linfoproliferativos cutaneos. El diagnéstico diferencial es extenso,® pero
para el presente reporte se consideran solo aquellas entidades con semejanza en el
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cuadro clinico dermatoldgico, evolucion de las lesiones y los marcadores
inmunohistiociticos CD4+ CD30+. Estas entidades son MF CD4+, CD5+ CD30+ y el
linfoma de linfocitos T pequefios/medianos CD4+ cutaneo primario CD3+ CD30+.

Este cuadro histolégico no es el tipico de la PL, excepto en lesiones iniciales, donde
es indistinguible de la MF en etapa en parche,* pero la buena anamnesis, la
observacion de las lesiones y su evolucién, muestran que van hacia la resolucién,
dejando una cicatriz, lo que avala a la PL sobre la MF.® Otro diagnéstico que se
tuvo en cuenta fue el linfoma linfocitico T CD4+ pequefio/mediano cutaneo
primario, que se caracteriza por lesiones en placa o nédulos solitarios sin parche y
el infiltrado denso de dermis e hipodermis, predominando las células pequefias a
medianas mezcladas, con menos de 30% de células polimorfas grandes, morfologia
que lo diferencia de la PL. Los hallazgos descritos en el caso coinciden con las series
de referencias.®*®

Este estudio de caso muestra la importancia que tiene para el diagnéstico la
correlaciéon anatomoclinica, particularmente de un caso con papulosis linfomatoide
con cuadro histolégico atipico, lo que contribuye a incrementar el arsenal literario
de esta entidad poco frecuente.
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