Volumen 10, Numero 1, Febrero 2002

Linfoma cutaneo metastdasico de células T en un nifio

Linfoma cutdneo metastdsico de células T en un nifio

Maria del Pilar Navarro V.
Guillermo Jiménez C.
Walter Leon H.

Angela Garcia

RESUMEN

ino de 10 anos con placas hipopigmentadas y

eritemato-escamosas de 4 anos de evolucion

en tronco y extremidades, asintomaticas. Multi-
ples biopsias e inmunohistoquimica revelan Micosis
fungoides. Examenes paraclinicos demuestran compro-
miso mediastinal y dseo, clasificandolo como un linfoma
cutaneo de células T en estadio IV b. Actualmente en
quimioterapia.

Palabras clave: linfoma cutaneo de células T, estadio
IV b.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, 10 anos de edad, con
cuadro de 3 anos de evolucion consistente en multiples
placas eritemato-descamativas y otras hipopigmentadas,
localizadas en tronco y tercio proximal de extremidades,
no pruriginosas. Ningun antecedente patoldgico de impor-
tancia.

Al examen fisico se encuentra nifno en buenas condi-
ciones generales, fototipo V, con multiples lesiones tipo
placas eritemato-descamativas que al cicatrizar dejan zonas
de hipopigmentacion mal definidas, que comprometen el
pecho, abdomen, espalday zona proximal de extremidades
(Figura 1).

Histologia: infiltracion de la epidermis por grandes
células mononucleares atipicas, las cuales se disponen
en acumulos formando microabscesos de Pautrier. Dermis
con infiltrado linfohistiocitario de menor intensidad que en
epidermis (Figura 2).

Inmunohistoquimica: CD20 (-), CD3 (+) y CD68 (-).
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El paciente es remitido a Oncologia, en donde le rea-
lizan los siguientes examenes paraclinicos: hemograma
completo y sedimentacion, pruebas de funcién hepatica y
renal, aspirado de médula ésea, extendido de sangre
periférica y ecografia abdominal normales. TAC de tdrax:
ensanchamiento mediastinal por hiperplasia de tejido
linfoide. Gamagrafia 6sea: aumento de la densidad en radio
derecho, fémur izquierdo e isquion (Figura 3).

Se clasifica como un linfoma cutaneo de células T en
estadio IV b', por lo cual se decide iniciar tratamiento con
quimioterapia combinada, LSA2-L2 (especial en linfomas
linfoblasticos):

1. Induccion: ciclofosfamida, vincristina, MTX, daunorru-
bicina, prednisona.
2. Consolidacion: citarabina, tioguanina, L-asparginasa,
MTX.
3. Mantenimiento: ciclos de 1-5:
1.Tioguanina y ciclofosfamida
2. Hidroxiurea 'y daunorrubicina.
3. MTX y BCNU.
4. Citarabina y vincristina.
5. MTX.

Se repiten los ciclos de 1-5 hasta completar 18 meses
de terapia total.
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Figura 1. Placas hipopigmentadas,
algunas eritemato-descamativas, mal
definidas, en espalda.

Figura 2. H-E: epidermotropismo, c€lulas
atipicas y microabscesos de Pautrier.

Figura 3. Gamagrafia osea en donde se observa
captacion del medio de contraste en pubis y tercio
distal de fémur izquierdo.
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Al terminar la fase de consolidacion se observd un
nino en buenas condiciones generales, con lesiones
maculares y algunas placas hipopigmentadas en reso-
lucion, persistiendo el atipismo celular en el estudio histo-
I6gico. Se le realizaronexamenes paraclinicos, donde llama
la atencién la desaparicion del ensanchamiento mediastinal
y persiste solamente el aumento de la densidad del fémur
en la gamagrafia 6sea, indicando respuesta al tratamiento.
Actualmente esta en etapa de mantenimiento.

DISCUSION

Alibert, en 1806, describe un severo desorden de la
piel con grandes tumores necréticos que simulaban hon-
gos, dandole el nombre de micosis fungoides. Bazin, en
1876, describe las 3 fases clinicas de la enfermedad, y en
1938, Sezary y Bouvrain, reconocen la variante leucémica
eritrodérmica llamada sindrome de Sezary.'

El linfoma cutaneo de células T es una malignidad
linfoproliferativa rara localizada en la piel, siendo la micosis
fungoides (MF) la forma mas comun de presentacion. Esta
ultima es principalmente una enfermedad de adultos,
aproximadamente el 75% de los paciente son diagnosti-
cados después de los 50 ahos.

En la serie de Zackheim y colaboradores encontraron
que, en el 4.3% de los pacientes, el diagndstico de MF se
realizd en las 2 primeras décadas de la vida. Es probable
que la incidencia en este grupo de edad sea mas alta,
puesto que la enfermedad puede pasar clinicamente desa-
percibiday, a suvez, la renuencia del médico para la toma
o repeticion de biopsias en nifos explica por qué hay un
retardo aproximado de 6 afos para su diagnostico.

La MF en el paciente joven se presenta en ambos
sexos por igual.?

La morfologia de las lesiones en piel de la MF en nifios
es similar a la observada en adultos, con los mismos
estadios de la enfermedad. En el estadio de parche se
observan placas descamativas asintomaticas que pueden
ser confundidas facilmente con eczema numular y derma-
titis atopica. Se han descrito variantes tales como: hipopig-
mentada, granulomatosa, pustular, ampollosa, purpurica,
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hiperqueratdsica y verrucosa. La variante hipopigmentada
(clinicamente prevalece en este paciente) es mas comun
en pacientes jovenes y predominantemente en la raza
negra. Se presenta como placas hipopigmentadas, de dise-
minacion difusa, leve descamacion, usualmente asintoma-
ticas, las cuales simulan pitiriasis versicolor, pitiriasis alba
y vitiligo. Se desconoce el mecanismo responsable para
la hipopigmentacion en esta patologia; los estudios reali-
zados al respecto son contradictorios.® Histolégicamente
hay una tendencia franca a la reticulosis pagetoide.

Conrespecto al curso de la enfermedad, existen estu-
dios que sugieren que ésta puede ser mas agresiva cuando
es adquirida a edad temprana. Se han informado estadios
avanzados como el sindrome de Sezary y la asociacion o
el desarrollo de malignidades linforreticulares como el
linfoma Hodgkin. Sin embargo, también se han descrito
pacientes con un curso indolente. Por lo tanto, el prondstico
y la historia natural de la enfermedad son similares, tanto
en los nifios como en los adultos, y el estadio de la enfer-
medad determina su evolucion y prondstico. En otras oca-
siones la MF puede estar precedida u ocurrir concomi-
tantemente con pitiriasis liquenoide crénica (PLEVA),
parapsoriasis de grandes placas (manifestacion rara),
poiquilodermia vascular atréfica y mucinosis folicular.!2#

La histologia en estadiostempranos puede confundirse
con dermatosis inflamatorias crénicas, pudiendo estar
ausentes el epidermotropismo, los cambios nucleares
cerebriformes y los microabscesos de Pautrier, caracte-
risticas diagnosticas de MF. La reticulosis pagetoide es
una variante de esta patologia, y se divide en la forma
localizada (Woringer-Kolopp) y en la forma diseminada
(Ketron-Godman), correspondiendo posiblemente ésta
ultima al caso en mencion. La inmunohistoquimica, el
inmunofenotipo y los estudios moleculares ayudan a hacer
un mejor diagndstico.®

El tratamiento de la MF en el paciente pediatrico es el
mismo utilizado en los adultos y depende del estadio. En
los estadios tempranos las alternativas de tratamiento son:
PUVA, UVB, esteroides topicos de alta potencia y quimio-
terapia tdpica (carmustina, mostaza nitrogenada); en los
estadios avanzados se recomienda el uso de radioterapia
“electron beam”, quimioterapia sistémica, interferon alfa,
entre otras."2®
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SUMMARY

A case of a 10 year-old boy with 4 years of onset of

asymptomatic hypopigmented and erytemato-squamous
plaques on the trunk and legs is described. Multiple biop-
sies and immunohistochemistry reported Mycosis

—
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Fungoides. Mediastinaland skeletal compromise was dem-
onstrated, for which the patients’ condition was classified
as a cutaneous T-cell lymphoma stage IV b. At present
time he is undergoing chemotherapy.
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