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Papulas rojizas centrofaciales )

Updaies.

Reddish Papules in the Center of the Face

Sr. Director:

Una mujer de 60 anos, sin antecedentes personales de inte-
rés, acudio a la consulta de Dermatologia por presentar
multiples lesiones rojizas de un afio de evolucion localizadas
en ambas mejillas. La exploracion fisica mostraba telan-
giectasias dispersas y varias papulas eritematosas/rosadas
en regiones malares, con una de mayor tamano (6 x 5mm),
que se decidio biopsiar (fig. 1). En el estudio histopatolo-
gico se observo un denso infiltrado de linfocitos localizado
en dermis papilar y reticular con un patrén de crecimiento
mixto (nodular/difuso) y presencia de células de habito cen-
trocitico junto con otras ligeramente mayores de aspecto

(Al

Figura 1

centroblastico (fig. 2). El estudio inmunohistoquimico evi-
denci6 positividad para CD10, CD20, CD79a, Bcl-2 y Bcl-6,
mientras que los marcadores CD3 y ciclina D1 fueron nega-
tivos (fig. 2).

Por otro lado, se detectd reordenamiento monoclonal
del gen IgH mediante PCR (polymerase chain reaction) y
reordenamiento del gen Bcl-2 mediante FISH (fluorescence
in situ hybridization). La citometria de flujo fue normal.
Se realizd un estadificacion inicial con una tomografia
axial computarizada toracoabdominal y estudios analiti-
cos sanguineos, incluyendo la lactacto deshidrogenasa, sin
evidenciar enfermedad sistémica. Por consiguiente, los
hallazgos eran compatibles con un linfoma cutaneo prima-
rio de estirpe B centrofolicular (LCPCF), el cual se confirmo
tras la ausencia de enfermedad sistémica pasados 6 meses.
No se realizd biopsia de médula dsea debido al curso indo-
lente de esta enfermedad y a los resultados de las pruebas
complementarias.

A-D) Fotos clinicas. Papulas eritematosas bien delimitadas y telangiectasias dispersas en ambas mejillas y punta nasal

(A-C). La papula de mayor tamano localizada en mejilla izquierda (D) fue la biopsiada. E) Foto dermatoscopica (E) que corresponde
a la lesion previa donde se observan, en extremo superior, vasos lineales ramificados sobre un area sin estructura de coloracion

asalmonada y alguna zona blanquecina.
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Figura 2

Hallazgos histopatoldgicos e inmunohistoquimicos de la biopsia cutanea. A la izquierda, tincion de hematoxilina-eosina

(H-E) con imagenes de menor a mayor aumento al miscroscopio optico que muestran las caracteristicas histoldgicas del linfoma
cutaneo B centrofolicular: infiltrado linfocitario localizado en dermis media y profunda con patron de crecimiento mixto (nodu-
lar/difuso) y presencia de células de habito centrocitico y centroblastico. A la derecha, panel inmunohistoquimico compatible con
linfoma centrofolicular primario cutaneo. Se evidencia positividad para CD10, CD20, Bcl-2 y Bcl-6 (hematoxilina-eosina, x2, x4, x10,

x20, x20; IHQ, x2, x2, x2, x4).

El tratamiento consistio en rituximab intralesional (anti-
cuerpo monoclonal anti-CD20) hasta en 6ocasiones con
buena respuesta (fig. 3 A-B). Posteriormente, la paciente
desarrollé una nueva papula eritematosa en vertiente nasal
(fig. 3 C-D) que, junto a su piel de base con tendencia
al enrojecimiento y la presencia de telangiectasias dis-
persas, conferia un aspecto rosaceiforme. Por tanto, se
emplearon tratamientos topicos como metronidazol e iver-
mectina. Ante la ausencia de respuesta, se tomo una nueva
biopsia que mostro hallazgos histopatologicos compatibles
con LCPCF. Se trataron nuevamente con rituximab intrale-
sional, ademas de realizar la extirpacion quirirgica de una
lesion malar y otra en canto interno ocular y de objeti-
var la remision completa. Con posterioridad, se optd por
una actitud expectante a pesar de la aparicion de nuevas
lesiones. Actualmente esta en seguimiento por la consulta
conjunta de Dermatologia y Hematologia con persistencia
de mltiples lesiones faciales y sin presencia de afectacion
extracutanea.

El linfoma cutaneo primario de estirpe B (LCPB) corres-
ponde a un linfoma de estirpe B que afecta a la piel
sin signos de enfermedad extracutanea al diagndstico o
durante los 6 proximos meses'. Segun los registros, el sub-
tipo centrofolicular (LCPCF) es el LCPB mas comun, junto
con el linfoma cutaneo primario de la zona marginal?.
Ambos linfomas presentan un curso crénico indolente, lo
cual implica una supervivencia aproximada a los 5 anos
del >95%'.

Clinicamente, el LCPCF presenta papulas, placas o
tumoraciones aisladas o en grupo eritematosas, firmes y
asintomaticas de predominio en cabeza, cuello y tronco'>”.
Segun la bibliografia descrita, los trastornos linfoprolife-
rativos de estirpe B pueden simular una rosacea, aunque
son casos extremadamente infrecuentes’>”7. Barzilai et al.
(2012)° registraron 4casos y Seward et al. (2004)” apor-
taron otro mas, todos ellos LCPCF con lesiones clinicas
de rosacea o rinofima like. Massone et al. (2011)’ reco-
gieron otros 9 casos de LCPCF caracterizados por lesiones
miliares o agminadas clinicamente compatibles con rosa-
cea.

El diagndstico de un LCPB se basara en los hallazgos his-
tologicos, inmunofenotipicos y genotipicos’®. Clasicamente

la ausencia de expresion de Bcl-2 y de la translocacion
t(14;18) favorecia el diagnédstico de LCPCF'-3“, Sin embargo,
estudios recientes muestran tasas variables de positivi-
dad de expresion de Bcl-2 (0-86%) y t(14;18) en LCPCF.
Entre ellos, destaca un estudio comparativo retrospectivo®
que describe expresion positiva de Bcl-2 en un 69% de
los casos de LCPCF y de t(14;18) en un 9,1%. Ade-
mas, postulan la fuerte intensidad de la inmunotincion
de Bcl-2 como predictor del caracter sistémico de la
enfermedad?. Por tanto, ante estos hallazgos habria que
valorar una estadificacion que excluya la existencia de
enfermedad sistémica y que esta se mantenga, al menos,
durante 6 meses para alcanzar un diagnodstico definitivo de
LCPCF.

En lo referente al tratamiento, carecemos de ensa-
yos clinicos aleatorizados que permitan establecer unas
claras recomendaciones basadas en la evidencia®. Se reco-
mienda, en las lesiones cutaneas solitarias o aisladas, el
uso de radioterapia o, en su defecto, en pequenas lesiones
bien delimitadas, la escision quirdrgica’. Las mas dis-
persas se podrian tratar con radioterapia; sin embargo,
ante un curso cronico indolente y las recurrencias fre-
cuentes del LCPCF, podriamos adoptar una actitud mas
conservadora (watch and wait)’. El rituximab intrale-
sional seria otra opcidn que considerar®®'°. Cuando las
lesiones sean extensas, el rituximab sistémico es la pri-
mera opcion de tratamiento, delegando los tratamientos
quimioterapicas (R-COP, R-CHOP) a aquellas ocasiones
excepcionales de enfermedad extracutanea o ausencia
de respuesta al rituximab en pacientes con enfermedad
progresiva’.

En resumen, el LCPCF puede simular una rosacea gra-
nulomatosa. Por tanto, el diagndstico diferencial de las
erupciones papulonodulares faciales deberia incluir tras-
tornos linfoproliferativos de estirpe B, ademas de tumores
anexiales como el carcinoma basocelular, tricoepitelioma
o la hiperplasia sebacea y dermatosis inflamatorias como
la sarcoidosis y el lupus cutaneo. El conocimiento de
la variabilidad clinica del LCPCF facilitara el diagnodstico
precoz y su consiguiente tratamiento, en caso necesa-
rio.
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Figura 3

Fotos clinicas que evidencian la evolucion de las lesiones (A-D). Las fotos A y B muestran la buena respuesta de las

lesiones de ambas mejillas tras el tratamiento con rituximab intralesional. Las fotos C y D, en cambio, muestran el empeoramiento
y la aparicion de una papula eritematosa bien delimitada en vertiente nasal (D) sobre una piel con tendencia al enrojecimiento y
presencia de telangiectasias en mejillas y punta nasal que confiere un aspecto rosaceiforme.
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