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RESUMEN

Introduccion: los linfomas cutdaneos primarios de células B se definen como una
proliferacion neoplasica de células B que se originan en la piel. El linfoma de células B
grande de las piernas, es un linfoma agresivo con un predominio de células B
grande que se presenta en las extremidades inferiores. Existen multiples
clasificaciones con diferentes nomenclaturas; debido a la accesibilidad de la piel resulta
relativamente sencillo tomar una biopsia, con lo que se obtienen muestras de lesiones
precoces y mas dificiles de diagnosticar. Objetivo: reportar un paciente con linfoma
cutdneo de células B grande de la pierna. Caso Clinico: paciente masculino de 72
afnos, blanco, con presencia de multiples tumores en las piernas, de varios meses de
evolucion, y se le diagnostica como un linfoma cutaneo de células B grande de las
piernas. Conclusiones: el linfoma cutdneo de células B grande de la pierna es una
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enfermedad poco frecuente, que representan un subtipo clinico e histoldogico diferente
de linfomas extranodales, no doloroso, de evolucion buena, y buen prondstico, cuya
clasificacion y origen celular es controvertido. El principal criterio de diagndstico es la
clinica y la histopatologia. El tratamiento conservador se instala para esta enfermedad,
se obtienen buenos resultados con la poliquimioterapia, ademas de otras alternativas
como la terapia con anticuerpos monoclonales.

DeCS: LINFOMA DE CELULAS B; PIERNA; ANCIANO; ESTUDIOS DE CASOQOS; BIOPSIA
CON AGUJA

ABSTRACT

Introduction: B-cell primary skin lymphomas are defined as neoplastic proliferation of
B-cell originated on the skin. Large B-cell lymphoma of the leg is an aggressive
lymphoma with predominance of large B-cell that appear in lower limbs. There are
multiple classifications with different varieties. Due to the accessibility of the skin, it is
very easy to perform a biopsy and obtain samples of early lesions that are difficult to
diagnose. Objective: to report a case of large B-cell skin lymphoma of the leg.
Clinical Case: a 72 year-old, white man, came to the hospital complaining of several
tumors on the legs that had appeared many months before. He was diagnosed a large
B-cell skin lymphoma of the leg. Conclusions: large B-cell skin lymphoma of the leg is
an infrequent disease that represents a different clinical and histological subtype of
extranodular lymphoma. It is no painful with good recovery and prognosis but its
cellular classification and origin is controversial. Diagnosis is based on clinical and
histopathologic examination. This disease is treated with combination of chemotherapy
and other alternatives such as monoclonal antibodies therapy.

DeCS: LIMPHOMA, B-CELL; LEG; AGED; CASE STUDIES; BIOPSY, NEEDLE

INTRODUCCION

Muchos doctores en Anatomia Patoldgica consideran que el diagndstico de los linfomas
cutaneos es uno de los mas dificiles en el campo de la dermatopatologia. Existen

multiples clasificaciones con diferentes nomenclaturas; debido a la accesibilidad de la
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piel, resulta relativamente sencillo tomar una biopsia, con lo que se obtienen muestras
de lesiones precoces y por tanto mas dificiles de diagnosticar. 13

Los linfomas cutdneos primarios de de células B (LPCCB) se definen como una
proliferacion neoplasica de células B que se originan en la piel. Segun la clasificacion
de los linfomas primarios cutdneos B de la EORTC * (European Organization for
Reserch and Treatment of Cancer), se describe a los indolentes (Linfoma B de la zona
marginal y linfoma de células del centro folicular), a los de grado intermedio (Linfoma
B de célula grande de las piernas) y a los provisionales (Linfoma B de célula grande
intravascular y el Plastocitoma).

El linfoma de células B grande de la pierna es un LPCCB agresivo con un predominio de
células B grande (centroblastos e inmunoblastos), que se presenta en las extremidades
inferiores. Estos linfomas afectan de modo principal a los pacientes ancianos, se
presentan como nddulos o tumores Unicos o multiples, rojos o azulados, en una o en
ambas piernas que raramente desaparecen espontaneamente. En un 40 % de los
pacientes pueden aparecer también placas y papulas. 2

Las caracteristicas histoldgicas son tipicas y dan el diagndstico: los vasos dérmicos vy
subcutaneos estan dilatados y llenos de células neoplasicas de gran tamafio, con
acumulaciones focales extravasculares. Se caracterizan por una proliferacién difusa o
nodular confluente que ocupa masivamente la dermis reticular, infiltrando el tejido
adiposo subyacente. El tumor se constituye por células linfoides de gran tamano, que a
veces se acompanan de células pequefias, entremezcladas o formando un ribete
periférico.

Los linfocitos son CD79 y CD20 positivos y son monotipicos para inmunoglobulinas.
Pese al gran nimero de células intravasculares en la piel y otros 6rganos afectados, las
extensiones de sangre y médula dsea pueden ser normales histoldgicamente.

El tratamiento de eleccidén es la radioterapia local y poliquimioterapia en los pacientes
con extension sistémica. 3

La incidencia anual de los LPCCB se estima entre 1 a 1.5 por cien mil habitantes. 2

Los linfomas cutdneos B primarios tienen una incidencia menor que los linfomas
cutdneos T, pero mayor de lo que se afirma. Se presenta un paciente con el objetivo
de identificar una variedad de linfoma primario cutdneo de células B grande de la
pierna, poco frecuente en la actividad médica cotidiana, para establecer el diagndstico

temprano, un tratamiento favorable y mejorar el prondstico de supervivencia.
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CASO CLINICO

Paciente masculino de 72 afos, color de la piel blanca y con antecedentes de
hipertension arterial. Acudid a la consulta de Dermatologia del Hospital Universitario
Amalia Simoni de Camaguley, por presentar multiples lesiones tumorales, localizadas
en las piernas, de varios meses de evolucién, que no se acompafiaban de sintomas
subjetivos.

Exploracién fisica

Se encuentran multiples lesiones tumorales, eritematosas, su tamafio oscila entre uno
y cinco centimetros de diametro, se localizan en la cara anterior de ambas piernas, con

marcada tendencia a aumentar en nimero; en algunas lesiones se observan signos de

necrosis. (Figura 1)

Figura 1. Lesiones tumorales miiltiples con
areas de necrosis en una de las piernas del
paciente

Los estudios de laboratorio mostraron los siguientes resultados:
Hemograma con diferencial: Hb 8.4 g/I

leucocitos: 8.2 x 109/1

Polimorfonucleares: 0.58

linfocitos: 0.40, monocitos: 0.00

eosindfilos: 0.01

Eritrosedimentacién: 135 mm/h

Glucemia: 4.8 m mol/I
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Creatinina: 88 u mol/I

Transaminasa glutamico pirtvica (TGP): 12 U/I

VDRL: No Reactivo

VIH y Antigeno de Superficie: Negativos

Rx de térax: indice cardiotoracico normal, no alteraciones pleuropulmonares

Ecografia Abdominal: higado que no rebasa el reborde costal, vesicula sin litiasis, bazo
y pancreas normales, rifiones normales, prostata de tamafno normal con pequefas
calcificaciones

Histopatologia

Se realizé biopsia de una de las lesiones para su diagndstico histologico. El examen
microscépico mostré una infiltracion de la dermis por una masa de células. Este denso
infiltrado intenta invadir la epidermis que se encuentra adelgazada, se corresponde con
linfocitos de gran tamafio y nucleos de aspecto vesiculoso; se observan histiocitos.

(Figuras 2y 3)
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Figura 2. Infiltracion de la dermis por una
masa de células, epidermis adelgazada
{Hematoxilina — eosina, 10x)

Figura 3. Linfocitos de gran tamario con
nicleos de aspecto vesiculoso
{Hematoxilina—eosina, 100x)

Con los datos clinicos e histopatoldgicos se realizd el diagndstico de linfoma cutaneo de
células B grande de la pierna.

Evolucién y tratamiento

El paciente evolucion6 favorablemente luego que se le impuso tratamiento con poli-
quimioterapia (ciclofosfamida, adriamicina, vincristina y prednisona); las lesiones

desaparecieron. Se presentd como Unica complicacién una gastritis medicamentosa.
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DISCUSION

Los linfomas cutaneos de células B representan un subtipo clinico e histoldgico
diferente de linfomas extranodales. Representa mas del 25 % de los linfomas cutédneos
primarios.

El linfoma cutdaneo de células B del centro folicular es un tumor indolente compuesto
por células neoplasicas del centro folicular; una mezcla de centrocitos (pequefios o
grande, hendidos) con un nimero variable de centroblastos (grande, no hendidos y de
nucléolo prominente). ©

Existen varios sistemas de clasificacién de linfomas y tumores linfoides cutdneos como
la clasificacion Europea Americana Revisada de Neoplasias Linfoides (R.E.A.L.
classification) que combina hallazgos clinicos, histoldgicos, bioldgicos,
inmunohistoquimicos y citogenéticas. &°

Segln la EORTC * se clasifica como un linfoma de agresividad intermedia, y la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS) lo incluye dentro de los linfomas de células
grande B difusos. ° Clinicamente se caracteriza por la presencia de nddulos o tumores
eritematosos, asintomaticos, con frecuencia unilaterales, que suelen asentar en el
tercio distal de las piernas, con tendencia a la necrosis.

La edad media de presentacion corresponde a la séptima década de la vida, con un
rango de 8 a 46 afos. Es poco frecuente encontrar pacientes con esta enfermedad
antes de los 25 afios. ®

Para su diagndstico se debera realizar un examen completo de la piel. Se realizaran
biopsias si se encuentran adenopatias durante su exploracién, examenes de laboratorio
(hemograma, bioquimica de la funcién renal y hepatica), serologias, radiografia de
torax. Si existe la sospecha clinicopatoldgica de LCCB es necesario la realizacidon de
una Tomografia Computarizada (TC) abdominopélvica para descartar afectacion
ganglionar, una ecografia abdominal que descarte afectacidon visceral, un aspirado,
biopsia de médula o¢6sea y llevar a cabo una citometria y analisis de
lactodeshidrogenasa (LDH). 78

La evolucidén suele ser buena, aunque recidivan tras el tratamiento el 34 % de los
pacientes, a veces con extensidon ganglionar. Es inusual que causen la muerte del
paciente (3 %), aunque el prondstico es menos favorable, en comparaciéon con los
linfomas centrofoliculares de la cabeza y el tronco, con una tasa de supervivencia a los

cinco afios inferior al 50 %. °'1°
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Histoldgicamente se caracterizan por un infiltrado de la dermis, masa de células de tipo
linfoide y un predominio de centroblastos e inmunoblastos. Las células expresan
habitualmente los antigenos CD 19, CD 20, CD 22, con o sin inmunoglobulinas de
superficie.

Desde el punto de vista clinico, existen varias dermatosis inflamatorias que simulan un
linfoma, particularmente a la micosis fungoide. **

Entre las terapéuticas recomendadas se plantean la cirugia y la radioterapia cuando las
lesiones son Unicas y localizadas. Cuando son multiples se recomienda la
poliquimioterapia y mas actualmente el uso del rituximab. Este es el primer anticuerpo
monoclonal aprobado para el tratamiento de linfomas no Hodgkin de células B de bajo
grado o foliculares CD 20. Se reporta una supervivencia a los cinco afos de
aproximadamente un 50 -; 60 % de los pacientes. Resulta util en forma de
monoterapia, asi como en combinacidn con interferén alfa o poliquimioterapia. La

terapia combinada optimiza el control local y sistémico con menor toxicidad. ** '3

CONCLUSIONES

El linfoma cutaneo de células B grande de la pierna es una enfermedad poco frecuente,
gue representan un subtipo clinico e histoldgico diferente de linfomas extranodales, no
doloroso, de evolucion buena, buen prondstico, cuya clasificacion y origen celular es
controvertido.

El principal criterio diagndstico es la clinica y la histopatologia.

El tratamiento conservador se instala para esta enfermedad. Se obtienen buenos
resultados con la poliquimioterapia, ademas de otras alternativas como la terapia con

anticuerpos monoclonales.
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