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I INTRODUCCION

Xarxa Tematica de Limfomes Cutanis de Catalunya.

El linfoma angioinmunoblastico de células T (LA-T) suele caracterizarse clinicamente por sintomas constitucionales, fiebre, linfadenopatias generalizadas, hepato-esplenomegalia, una
erupcion cutanea y una hipergammaglobulinemia policlonal. Con relativa frecuencia puede asociarse a anemia, leucocitosis, eosinofilia y a diversas patologias autoinmunes. Los linfocitos
neoplasicos expresan antigenos de células T (CD4+), con una expresion aberrante del antigeno CD10. La afectacidén cutanea suele detectarse en mas de un 50% de los casos, y suele

preceder o acontecer de forma simultanea al diagnéstico de la enfermedad.

I MATERIAL Y METODOS

Se revisan las caracteristicas clinicas, histopatoldgicas, inmunofenotipicas, genotipicas y evolutivas de 6 pacientes afectos de LA-T con afectacion cutanea especifica.

I RESULTADOS (

Se incluyeron 6 pacientes (cuatro varones y dos mujeres)
de edades comprendidas entre 42 y 77 afios (media
65 afios). Clinicamente presentaron erupciones maculo-
papulares (3 pacientes), placas eritemato-edematosas
(1 paciente), eritrodermia purpurica respetando los
grandes pliegues (1 caso), multiples nédulos (2). Una
paciente presento lesiones de vasculitis leucocitoclastica
y eritema nudoso.

Desde un punto de vista histopatoldgico se evidencio
en lesiones correspondientes a erupciones maculo-
papulares un infiltrado inflamatorio de caracteristicas
mixtas T y B con la presencia de células plasmaticas
acompanantes e hiperplasia vascular ocasional. En todos
los casos se objetivo la presencia de células linfoides
atipicas que expresaban los antigenos CD3, CD4, CD10.
En las lesiones nodulares se objetivo un infiltrado difuso
de células linfoides T atipicas, asociadas a acimulos de
células epitelioides. Se detecté un reordenamiento
monoclonal T en todos los casos. Cuatro pacientes
fallecieron como consecuencia de la evolucién de este
proceso (seguimiento entre 4 meses-6 afnos).

Figura 1. Erupcién maculo-papular
pruriginosa generalizada. (Caso 4)
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Figura 2. Erupcion purpurica Figura 3. Nodulos Figura 4. Infiltrado linfoide perivascular en la dermis su-perficial
generalizada, respetando los eritemato-violaceos  (H-E x10).

grandes pliegues. (Caso 3)

Figura 5. A) Infiltrado nodular en dermis media (H-E x 10)
formado por B) Presencia de células linfoides pleomor-ficas
con atipia celular moderada y nucleos irregulares, histiocitos,
células plasmaticas y eosindfilos (H-E x40). (Caso 3)

en tronco. (Caso 1)

Figura 7. Caracteristicas
inmunofenotipicas de las
células neoplasicas: Células
linfoides T cooperadoras con
expresion del antigeno CD10,
con un elevado indice de
proliferacion celular.

linfocitos atipicos (H-E x 40).
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TABLA. CARACTERISTICAS CLINICAS E HISTOPATOLOGICAS
Caso Edad/Sexo Lesiones Cutaneas Otras manifestaciones cutaneas Afectacion extracutanea Tratamiento Evolucion

1 71/M Exantema maculo-papular (S) Vasculitis leucocitoclastica (Post) A. Hemolitica QT Exitus (6 a.)
Nodulos (Post) Eritema nudoso (Post) Af. Médula dsea (Post) IFN

2 77/M Placas eritematosas Corticoides QT Exitus
Tronco, cuello (S) (4 a.)

3 60/V Eritrodermia (S) Af. Sangre periférica (S) QT Vivo con enfermedad
Purpura Af. Médula dsea (S) (6 meses)

Crioaglutininas (3)

4 53/V Erupcion maculo-papular A. Hemolitica QT ND
generalizada (S)

5 42/V Nodular (S) Vasculitis leucocitoclastica (Post) QT Exitus (4 meses)

Eritema nodoso (Post)

6 68 /V Placas eritematosas-descamativas QT ND

Tronco, estremidades (P)

M: Mujer, V: Varon; S. Simultédneo, P: Previo; Post: Posterior, ND: No Datos

| | DISCUSION

El LA-T es un subtipo poco frecuente de linfoma con un comportamiento clinico agresivo y
una elevada tasa de mortalidad. Representa probablemente uno de los subtipos e linfoma
T periférico con mayor incidencia de manifestaciones cutaneas especificas e inespecificas.
La manifestacion mas frecuente es una erupcion maculo-papular generalizada de caracteristicas
poco especificas, que plantea el diagndstico diferencial con una toxicodermia, o incluso con
una infeccién virica. Sin embargo, se han descrito otras manifestaciones que incluyen:
papulas, placas, nodulos o erosiones, erupciones urticariormes o purpuricas, asi como casos
aislados de eritrodermia, dermatosis acantoliticas, pustulosis exantematica aguda generalizada,
lesiones similares a eccema craquelé, a dermatitis herpetiforme, vasculitis leucocitoclastica
o sindrome de Sweet.

Se han descrito distintos patrones histoldgicos, desde infiltrados perivasculares en la dermis
superficial formados por linfocitos, eosindfilos y células plasmaticas sin atipia celular, a densos
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infiltrados pleomorficos con linfocitos atipicos afectando toda la dermis habitualmente asociados
a una hiperplasia capilar. De forma excepcional se ha descrito la presencia un infiltrado
dérmico nodular formado por masas de células epitelioides entremezcladas con linfocitos
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de una proliferacion linfoide T clonal permite confirmar el diagndstico de sospecha.
Destacamos el caracter poco especifico tanto clinico como histopatoldgico de las erupciones
cutaneas observadas en este proceso, el interés de una sospecha diagndstica ante un infiltrado
pleomorfico de caracteristicas mixtas linfoides T y B con presencia de células plasmaticas
ocasionales, y atipia celular, y el interés del conocimiento de las aberraciones fenotipicas
asociadas (expresion del antigeno CD10 por parte de las células T). La demostracion de
clonalidad linfoide T en aquellos casos con lesiones con caracteristicas clinicas e histopatoldgicas
poco concluyentes pude ayudar a confirmar el diagnostico.
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