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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO
Tumoracion de rapido L)
crecimiento en la zona anterior o
del torax

Rapidly Growing Lesion on the Chest

Historia clinica

Varon de 72 anos, con antecedentes de cardiopatia isqué-
mica, que consultd por una lesion asintomatica en la zona
centrotoracica. Habia aparecido un mes antes como una
placa marrén aplanada, y desde entonces habia crecido y se
habia ulcerado. El paciente negaba la presencia de fiebre,
astenia o pérdida de peso.

Exploracion fisica

A la exploracion se observaba una placa marronacea de
4,5cm infiltrada y ulcerada en la zona centrotoracica
(fig. 1). Presentaba una lesion satélite, de 2 cm de diametro
y no ulcerada. No se palpaban adenopatias periféricas.

Histopatologia

La biopsia de la lesion mayor mostré un infiltrado mono-
morfo, denso y difuso que ocupaba toda la dermis sin llegar
a la hipodermis y sin mostrar epidermotropismo, invasion de
anejos o vasos, compuesto por células de mediano tamano

Figura 1
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Figura 2 Hematoxilina-eosina x40.
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Figura 3 Inmunohistoquimica (CD56) x20.

con cromatina fina y uno o 2 nucléolos (fig. 2). Mediante
inmunohistoquimica, eran positivas para CD4, CD56, CD123y
TdT (fig. 3), y negativas para otros marcadores T (CD3, CD5,
CD8 y perforina), B (CD20), mieloides (mieloperoxidasa) y
EBER.

Otras pruebas complementarias

Se realizd una PET/TC, que fue negativa salvo a nivel de la
masa cutanea. La biopsia de médula 6seay el frotis de sangre
periférica no revelaron afectacion extracutanea.

¢Cual es su diagnéstico?
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Diagnéstico

Neoplasia de células dendriticas plasmocitoides blasticas
(NCDPB).

Evolucion y tratamiento

Se realizo tratamiento de induccion con idarrubicina los dias
1y 2, y citarabina los dias 1 a 5, seguido de consolidacion
al mes y a los 2 meses con citarabina a dosis intermedias,
presentando resolucion completa de las lesiones. No se rea-
liz6 tratamiento de mantenimiento. Seis meses después de
iniciar el tratamiento, no se ha observado recidiva.

Comentario

La NCDPB es una enfermedad maligna hematologica agre-
siva, incluida en la clasificacion de la OMS de 2016 como una
entidad independiente dentro del grupo de neoplasias de
origen mieloide y leucemias agudas'. Se cree que su origen
son las células dendriticas plasmocitoides CD4* y CD123", si
bien se ha propuesto recientemente que podria derivar de
un subtipo de células dendriticas mieloides CD56*2. Afecta
predominantemente a varones de edad avanzanda®.

El dermatodlogo tiene un papel crucial en el diagnos-
tico, ya que comienza con afectacion cutanea en el 85% de
los casos*. La mitad de los pacientes comienzan con lesio-
nes localizadas (<2 lesiones)?. Se han descrito 3 formas
clinicas: nédulos, que suelen comenzar de forma locali-
zada; maculas equimoticas, y lesiones generalizadas mixtas
(maculas y nddulos)?. En el 64% de los casos la afecta-
cion inicial es exclusivamente cutanea; en el resto existe
afectacion extracutanea; generalmente médula 6sea, bazo
o ganglios linfaticos*°. La afectacion de sangre periférica
puede detectarse como un componente de células CD4*
CD56* en citometria de flujo.

Histologicamente se caracteriza por un infiltrado difuso
en la dermis, a veces hasta hipodermis, con la epi-
dermis respetada. En fases iniciales el infiltrado puede
ser perivascular. Es infrecuente observar angioinvasion o
angiodestruccion®. Las células son de mediano tamafo y
de morfologia blastoide. En inmunohistoquimica, suelen ser
positivos CD4, CD56, asi como los marcadores de célu-
las dendriticas plasmocitoides CD123, TCL-1 y CD303. La
negatividad para marcadores mieloides como lisozima y mie-
loperoxidasa, permiten distinguirla de la leucemia cutis de
origen mieloide, que es su principal diagndstico diferencial.
Los marcadores de linea By T deben ser negativos®.

La mediana de supervivencia es de 15 meses*. Los
estudios mas recientes no han encontrado diferencias en
la supervivencia entre aquellos con formas localizadas ni
generalizadas, ni entre los que tienen o no afectacion extra-
cutanea en el diagnostico®. ELl tratamiento de eleccion es
la quimioterapia, aunque puede plantearse la radiotera-
pia para casos localizados en pacientes de edad avanzada®.
Los esquemas usados en la leucemia linfoblastica aguda
han sido los que mejores resultados han obtenido, logran-
dose respuestas completas en la mayoria de pacientes®. Sin
embargo, la recidiva es la norma, por lo que en pacien-
tes jovenes y sin comorbilidades el trasplante alogénico de
progenitores hematopoyéticos es la Unica opcion curativa®.
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