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INTRODUCCION

os linfomas primarios de piel de linaje B se defi-

nen como neoplasias de células B presentes en

la piel, sin evidencia de enfermedad extracutanea

por lo menos en un periodo de seis meses desde
el diagndstico.!

Los linfomas cutaneos de células grandes B (LCCGB)
son poco frecuentes; se ha sugerido que los linfomas cuta-
neos de células grandes B de las piernas (LCCGBP) se
deben clasificar en un grupo aparte debido a que tienen un
comportamiento mas agresivo.?

Se presenta el caso de una mujer de 78 afnos con lesio-
nes tumorales ulceradas en miembro inferior derecho de un
ano de evolucion; se realizé un diagnostico de LCCGBP.
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CASO CLINICO

Mujer de 78 anos procedente del Amazonas, que con-
sulto por presentar tumores dolorosos de un ano de evolu-
cion en miembro inferior derecho. Con la impresion diag-
nostica de carcinoma de células escamosas versus un lin-
foma, se le tomo una biopsia que report6é un tumor maligno
de alto grado sugestivo de linforma no Hodgkin difuso tipo
B, razoén por la cual la remiten al Instituto Nacional de Can-
cerologia. Al examen fisico se encontraron multiples tumo-
res entre 3y 12 cm de diametro, eritemato-violaceos con-
fluentes, que en algunas zonas adquirian una forma arrino-
nada con ulceracion central, localizados principalmente en
la region pretibial del miembro inferior derecho (Figura 1).
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Se tomo biopsia de uno de los tumores, observandose
en hematoxilina—eosina piel cuya dermis reticular y papilar
se encontraba sustituida en su totalidad por un infiltrado
neoplasico, de estirpe linfoide, difuso, formado predominan-
temente por células grandes no hendidas y en menor pro-
porcion células grandes hendidas e inmunoblastos. Ademas,
la neoplasia comprometia extensamente la hipodermis (Fi-
gura 2). No se observaron epidermotropismo, zonas de ne-
crosis tumoral ni mitosis. Al realizarse el estudio de inmuno-
histoquimica se encontré que las células tumorales eran
positivas para CD20 y Bcl-2, y mostraron negatividad para
CD3, CD 10y Bcl-6 (Figura 3). Asi mismo, se documento
positividad para Ki-67 en el 80% de las células neoplasicas.
Con estos hallazgos morfologicos e inmunofenotipicos se
concluyé que la neoplasia se trataba de un linfoma difuso
de células grandes de estirpe B.

Figura 2. Microfotografia que muestra piel extensamente infil-
trada desde la dermis papilar hasta la hipodermis por células
linfoides neoplasicas, grandes, que se disponen en forma di-
fusa. Notese la ausencia de epidermotropismo. (H&E 40X).

Figura 3. Microfotografia del estudio inmunohistoquimico que
muestra positividad de las células tumorales para anti-CD20
evidenciando la estirpe B de las mismas (aumento original
100X).

Con el diagnostico de un linfoma difuso de células gran-
des B se envié a hematologia para estudios de extension,
con el fin de descartar compromiso nodal y asi poder clasi-
ficar a la paciente como un linfoma primario de piel o un
linfoma nodal con compromiso secundario a piel. Se toma-
ron TAC de térax que se reporto normal; TAC abdominopél-
vico, en donde se encontro una masa anexial derecha com-
patible con un cistadenoma de ovario; médula ésea normo-
celular con representacion de las tres lineas; y hemograma
normal. Integrando todos los hallazgos el caso se clasificd
como un LCCGBP.

Se efectud reseccion del tumor de ovario por el servicio
de ginecologia oncoldgica, encontrandose un tumor
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seroso papilar intermedio (proliferante atipico de bajo gra-
do). Se realizo tratamiento con poliquimioterapia con ciclo-
fosfamida, doxorrubicina, vincristina y prednisona (CHOP)
mas rituximab por el servicio de hematologia, con respues-
ta completa.

DISCUSION

Los linfomas cutaneos primarios B 'y T son un grupo
heterogéneo de linfomas no Hodgkin que varian en su pre-
sentacion clinica, patologia, inmunofenotipo, rearreglos ge-
néticos y pronostico.3

Los linfomas cutaneos primarios se definen como proli-
feraciones clonales de linfocitos que se originan en la piel,
sin manifestaciones extracutaneas en el momento de la pre-
sentacion hasta seis meses después del diagnostico. Los
linfomas primarios de piel son el segundo grupo mas fre-
cuente de linfomas extranodales no Hodgkin después de
los del tracto gastrointestinal.?®

En la actualidad se considera que los linfomas B prima-
rios de piel representan aproximadamente el 40% de los
linfomas cutaneos primariosy difieren en su comportamien-
to clinico y prondstico de sus contrapartes nodales con el
mismo subtipo histolégico.?

De los linfomas B primarics de piel, los linfomas centro-
foliculares representan la mayoria; se caracterizan por ser
indolentes, con excelente prondstico y sobrevida a cinco
anos mayor del 90%. Los linfomas de la zona marginal, tam-
bién conocidos como inmunocitomas o MALTomas, se con-
sideran igualmente indolentes. En contraste, los linfomas
de células grandes B de las piernas, como es el caso que
presentamos, se caracterizan por un comportamiento mas
agresivo. Hay algunos linfomas que se clasifican como pro-
visionales, puesto que aun no se dispone de suficiente in-
formacion sobre su comportamiento bioldgico; entre ellos
se encuentran los linfomas de células B grandes intravas-
culares y los plasmocitomas.?

En la histologia los linfomas B primarios de piel mues-
tran un infiltrado linfoide de la dermis media y profunda,
pueden tener un area sin compromiso tumoral en la dermis
papilar llamada zona de Grenz, y en general no presentan
epidermotropismo. Las células B malignas usualmente ex-
presan CD19, CD20, CD 22 y CD79 A.3En el caso que ilus-
tramos, el CD20 fue positivo.

El LCCGBP, aunque tiene un origen centrofolicular, es
considerado una entidad clinico-patoldgica distinta.® Estos
linfomas predominan en pacientes ancianos, con mayor pre-
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valencia en mujeres, y generalmente se localizan en uno o
ambos miembros inferiores. Se caracterizan por la presen-
cia de nodulos o tumores violaceos unicos o multiples que
pueden coalescer y frecuentemente se ulceran, descripcion
que concuerda con esta paciente.*

El prondstico es menos favorable que en otros tipos de
linfomas B primarios de piel, con una sobrevida a cinco anos
de un 40% a un 50%.’

La histopatologia de los LCCGBP muestra un infiltra-
do linfomatoso en la dermis, que usualmente se extiende
hacia el tejido celular subcutaneo, en ausencia de epider-
motropismo (Figura 2). El tumor esta formado por tres ti-
pos celulares: centroblastos (células grandes no hendidas),
centrocitos (células grandes hendidas) e inmunoblastos.
Las proporciones de estas células pueden variar desde
tumores muy monétonos, con predominio de uno de estos
tipos celulares, hasta combinaciones variadas de las mis-
mas. Se ha intentado crear subdivisiones basadas en este
tipo de variantes celulares, pero no se ha logrado crear
categorias reproducibles morfolégicamente ni con signifi-
cancia clinica importante.®*

Desde el punto de vista de inmunohistoquimica este
tumor expresa marcadores para células B, como CD19 y
CD20, asi como Bcl-2. Ademas, se ha observado la pér-
dida de las moléculas de adhesion: molécula de adhe-
sion intercelular-1 (ICAM-1), y el antigeno asociado con
la funcion linfocitaria-1 (LFA—-1) en las células tumorales.
Estas moléculas estan presentes en otros linfomas B cu-
taneos, incluyendo los de células grandes de la cabeza y
el tronco.*

Los LCCGBP responden favorablemente al tratamien-
toinicial con radioterapia y/o quimioterapia. El esquema mas
utilizado de quimioterapia es CHOP. Se han descrito recai-
das en un 50% de los pacientes con cualquiera de estos
tratamientos.!

Recientemente se han utilizado terapias experimenta-
les con anticuerpos monoclonales antiCD20 (rituximab) tanto
intralesionales como sistémicos, con buena respuestay poca
toxicidad, lo cual hace de este tratamiento el manejo de
segunda linea mas elegido para pacientes con LCCGBP.®

Con la presentacion de este caso clinico queremos ilus-
trar la clinica y patologia de una enfermedad poco frecuen-
te como lo es el LCCGBP.

SUMMARY

Primary cutaneous B cell ymphomas represent a hete-
rogeneous group of B cell neoplasms, which are present in
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skin without evidence of extracutaneous disease after 6
months of follow-up.

Primary cutaneous diffuse large B cell lymphoma is an
uncommon lymphoma. Some authors have suggested that
large B cell lymphoma can be segregated based on anato-
mic site, because of their aggressive clinical behavior.

We report on a 78-year-old female patient with ulcerated
tumors on her right leg, throughout the course of one year.
Diagnosis of primary cutaneous diffuse large B cell ymphoma
was made.

Key words: primary cutaneous diffuse large B cell lym-
phoma, legs.
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