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1. MARCADORES INMUNOHISTOQUIMICOS PREDICTORES
DE RESPUESTA A TRATAMIENTO EN MICOSIS FUNGOIDE

L. Calzado-Villarreal?, Y. Rodriguez-Gil®, M. Pollanc,
I. Polo-Rodriguez?, J.L. Rodriguez-Peralto® y P.L. Ortiz-Romero®

aUnidad de Dermatologia. Hospital Universitario Fundacion
Alcorcon. Alcorcén. Madrid. PDepartamento de Anatomia
Patoldgica. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.
cUnidad de Epidemiologia del Cdncer. Centro Nacional de
Epidemiologia. Instituto de Salud Carlos Ill. Madrid. ?Servicio
de Dermatologia. Hospital Universitario Principe de Asturias.
Alcald de Henares. Madrid. Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccién: Es conocido que la remision completa (RC) en el pri-
mer tratamiento pautado tras el diagnostico de micosis fungoide/
sindrome de Sézary (MF/SS) es un factor de buen prondstico de la
enfermedad. Poco se conoce de los mecanismos que pueden influir
en esta respuesta inicial. Presentamos un estudio donde se analiza
la asociacion de determinados marcadores inmunohistoquimicos
con la RC a primer tratamiento en una cohorte de 90 pacientes.
Material y métodos: Se seleccionaron 91 pacientes con diagnostico
de MF/SS (85 casos de MF y 6 de SS) de la base de datos de linfoma
cutaneo del Hospital Universitario 12 de Octubre. Uno de los casos
de MF se desestimo por no presentar informacion clara sobre la
respuesta a primer tratamiento. De la primera biopsia diagndstica
de MF de cada caso se obtuvieron macroarrays sobre los que se
realizaron tinciones inmunohistoquimicas con los siguientes anti-
sueros: CD2, CD3, CD4, CD5, CD7, CD8, CD25, CD30, CD54, CD95,
CD123, FOXP3, p16, TCL-1, TCRBF1, TIA-1, Bcl-2, MAL y STAT-1,
STAT-3 y STAT-4. Para el analisis de RC al primer tratamiento se
empled un modelo de regresion logistica. Se hicieron 2 tipos de
analisis: considerando todos los casos y seleccionando aquellos que
se encontraban al diagnostico en estadios iniciales.

Resultados: Un 40% (n = 36) de los 90 casos estudiados presentaron
RC al primer tratamiento; solo 1 de los 6 pacientes con SS presento
esta respuesta. El 86,1% (n = 31) de estos pacientes con RC al pri-
mer tratamiento se encontraban en estadios iniciales (la, Ib, lla) de
la enfermedad en el momento del diagndstico, y hasta el 50%
(n = 18) correspondian a un estadio la. Solo 5 pacientes de estadios
avanzados (llb-1Vb) lograron responder completamente al primer
tratamiento. En el 51,6 % (n = 16) de los casos en estadios iniciales
este primer tratamiento con el que lograron RC fue PUVA. En cuan-
to al analisis de los marcadores inmunohistoquimicos, se encontro

una asociacion estadisticamente significativa entre la positividad
para CD54 en epidermis y la RC al primer tratamiento (p = 0,047)
considerando todos los casos; esta asociacion se mantenia de forma
muy cercana a la significacion estadistica (p = 0,069) para los pa-
cientes en estadios iniciales. Igualmente, se encontro6 asociacion
sin significacion estadistica pero muy llamativa entre la RC a primer
tratamiento y CD54 positivo en dermis (p = 0,091), bcl2 negativo en
dermis (p = 0,085) y STAT3 nuclear en dermis positivo (p =0,095) en
el grupo que englobaba todos los casos.

Discusion: Si se analiza la RC al primer tratamiento en pacientes de
MF segun su estadio al diagnostico esta descrito que esta respuesta
es mas prevalente en estadios iniciales que en aquellos mas avan-
zados, como queda reflejado en nuestro estudio. La literatura sobre
marcadores inmunohistoquimicos que predigan esta RC es practica-
mente inexistente en los linfomas cutaneos primarios. CD54 o
ICAM-1 es una molécula de adhesion intercelular expresada predo-
minantemente en linfocitos Ty B y células endoteliales que parti-
cipa en la extravasacion y migracion de linfocitos desde los vasos a
la matriz extracelular. Ademas, esta implicado en la activacion de
los linfocitos T y en la respuesta inmune antitumoral. En nuestra
serie, su positividad en epidermis se asocia de forma estadistica-
mente significativa a la RC al primer tratamiento, por lo que puede
resultar un marcador predictivo de esta respuesta en pacientes con
MF/SS.

2. ESTUDIO MORFOLOGICO, INMUNOFENOTiPICO
Y MOLECULAR DE LA POBLACION LINFOIDE DE SANGRE
PERIFERICA EN PACIENTES CON LINFOMA CUTANEO

M.E. Martinez-Escala?, F. Gallardo?, R.M. Pujol?, M. Garcia®,
E. Moragons, B. Bellosilloc, R. Navarrod, S. Serrano®, L. Florensad
y A. Ferrer?

aDepartamento de Dermatologia. ®Departamento de Patologia.
Laboratorio de Biologia Molecular. ‘Laboratorio de Citologia
Hematolodgica. Parc de Salut Mar. Barcelona. Espana.

Introduccién: Los linfomas cutaneos primarios (LCP) son linfomas
no-Hodgkin de células T o B que se manifiestan en piel sin evidencia
de enfermedad extracutanea en el momento del diagnéstico. Re-
cientemente se ha recomendado incluir el estudio de clonalidad
linfoide en sangre periférica en el estadiaje inicial de los LCP, si bien
existen pocos estudios sobre las diferentes poblaciones linfoides
circulantes en pacientes con LCP y su posible relevancia clinica.
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Métodos: Se incluy6 en el estudio a 90 pacientes con LCP. Cincuen-
ta y ocho casos eran linfomas cutaneos de células T (LCCT): 36 ca-
sos de micosis fungoide (MF), 6 pacientes con sindrome de Sézary
(SS), 8 papulosis linfomatoides, 3 LCCT CD30+ y 5 pacientes con
otros LCCT. Se analizaron muestras de 32 LCCB: 22 linfomas de la
zona marginal (LZM), 6 LCCB tipo piernas y 4 LCCB foliculares. Pa-
ralelamente se analizaron muestras de sangre periférica de pacien-
tes con dermatosis inflamatorias (5), hiperplasias linfoides reactivas
(7) y parapsoriasis (3). El estudio de sangre periférica incluia: ana-
lisis morfologico, estudio inmunofenotipico de las poblaciones lin-
foides mediante citometria de flujo y estudio de clonalidadBo T
mediante PCR.

Resultados: En el grupo de micosis fungoides (MF) se observaron
anomalias morfoldgicas relevantes en 3 casos (8 %), mientras que se
considero un fenotipo anormal en 11 casos (31%), siendo 10 de és-
tos clonales. Cuatro de los pacientes con MF con alteracion fenoti-
pica y clonalidad presentaron un curso evolutivo mas agresivo. En
los 6 casos de SS se detectd una alteracion de la morfologia e inmu-
nofenotipo caracteristica. De los pacientes con PL/LCCT CD30+, no
tenian alteracion morfoldgica ni inmunofenotipica en su mayoria,
aunque en 3 casos (1 PLy 2 LCCT CD30+) se detect6 una clona T en
sangre periférica. De los 5 pacientes con LCCT distintos a la MF y
procesos CD30+, 3 tenian clona T circulante y en 2 de ellos se pudo
observar una morfologia alterada y fenotipo anémalo. Dos de los
pacientes desarrollaron un linfoma sistémico y el paciente restante
ha presentado multiples recurrencias cutaneas. De los pacientes
con LCCB, en 8 se detect6 alguna alteracion morfoldgica en la cito-
logia y 2 casos presentaron una clona circulante, si bien sélo en uno
de ellos se observd un fenotipo andmalo. Este paciente desarrolld
un linfoma sistémico varios afos después del diagnostico inicial.
Ninguna de las muestras correspondientes a procesos reactivos o
linfoproliferativos no neoplasicos presentaban alteraciones de inte-
rés en sangre periférica.

Conclusiones: La presencia de alteraciones morfolégicas, inmu-
nofenotipicas y presencia de clona dominante en las poblaciones
linfoides de los LCCT es un hallazgo frecuente. La presencia de al-
teraciones fenotipicas y clonalidad por técnicas moleculares en
sangre periférica podria asociarse a un curso mas agresivo del pro-
ceso linfoproliferativo o a refractariedad al tratamiento. Por el
contrario, nuestros resultados indican que el estudio de sangre pe-
riférica parece tener un valor mas limitado en pacientes con
LCCB.

3. PAPULOSIS LINFOMATOIDE: HALLAZGOS
CLINICO-PATOLOGICOS EN 20 PACIENTES

M. Fernandez-Guarino, R. Carrillo-Gijon y P. Jaén
Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid. Espana.

Introduccién: La papulosis linfomatoide (PL) es una enfermedad de
curso recurrente de papulas autorresolutivas con hallazgos histolo-
gicos de un linfoma cutaneo de células T.

Objetivos: Describir la clinica, histologia y evolucion de la PL en un
grupo de pacientes.

Pacientes y métodos: Realizamos un estudio retrospectivo, des-
criptivo y observacional en el que se seleccionaron todos los pa-
cientes con diagnostico histolégico de PL entre enero de 1995 y
enero de 2010. Se describen la edad, el sexo y la forma clinica de
debut de las lesiones, asi como la histologia y la inmunohistoquimi-
ca. Se analiza el seguimiento de los pacientes y su asociacion con
otros linfomas.

Resultados: Se recopild un total de 20 pacientes (13 mujeres y
7 varones) con una edad media de 41,8 afos (rango 7-70 afos). La
forma mas frecuente de debut fue en forma de papulas en los
miembros (17/20), seguido de papulas con costras o un caso de
foranculos. La histologia mas frecuente fue la tipo A, seguida de B
o C o combinaciones de las 3. En la mayoria de los casos CD30 fue

positivo o muy positivo sin pidermotropismo ni reordenamiento clo-
nal del TCR. El periodo medio de seguimiento de los pacientes fue
de 7 afos (rango 2 meses a 20 afos), en los que la mayoria (13/20)
resuelven solas sin tratamiento o con corticoides topicos. Cuatro de
ellos siguen un curso de recurrencia y resolucion de las lesiones a lo
largo de anos, 2 de ellos evolucionan o coexisten con una micosis
fungoide y otro de ellos sigue un curso cronico sin resolucion de las
lesiones.

Conclusiones: La PL se muestra como una enfermedad de curso
benigno y autorresolutivo en su mayoria. Nuestros hallazgos clinicos
e histologicos coinciden globalmente con la literatura publicada
sobre esta enfermedad.

4. LINFOMA CUTANEO DE CELULAS T HYDROA
VACCINIFORME-LIKE. UNA SERIE DE 13 CASOS

S.M. Rodriguez-Pinilla, P.L. Ortiz Romero, C. Barrionuevo,
J. Garcia, R. Pajares, S. Montes-Moreno, L. Sanchez
y M.A. Piris

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccién: El linfoma hydroa vacciniforme like es una enferme-
dad linfoproliferativa de células T recientemente reconocida por la
OMS. Se produce en nifos y esta causado por el virus de Epstein-
Barr. Presentamos una serie de 13 casos procedentes de Perd.
Materiales y métodos: Se analiz6 una serie de 13 casos de linfoma
cutaneo de células T hydroa-like con un amplio panel de anticuer-
pos monoclonales. También se valor¢ la clonalidad T por reordena-
miento genético y la expresion de VEB (EBER).

Resultados: De los 13 casos, 8 fueron varones y 5 mujeres. La edad
media de presentacion fue de 8,7 afos (rango: 1-17). No se dispone
de datos previos de serologia VEB o historia de mononucleosis in-
fecciosa. La imagen histologica mostré en todos los casos un infil-
trado polimorfo en dermis formado por células con atipia leve/
moderada rodeando vasos superficiales y anejos, mezclados con
células T reactivas y blastos B dispersos. La intensidad del infiltra-
do fue variable entre distintos casos y en el mismo paciente en
distintos momentos de su evolucion. Algunos casos mostraban epi-
dermotropismo, infiltracion hipodérmica y mas raramente de
musculo esquelético. En la mayoria, pero no en todos los casos, se
encontraron focos de necrosis epidérmica y otros cambios
hydroa-like. Las celulas positivas para EBER también lo fueron para
marcadores de células T citotoxicas : CD3e citoplasmico (17/17),
CD2 (13/17), CD5 (7/17), CD7 (6/16), TCR-BFI (3/16), CD8 (9/17),
CD4 (0/17), CD56 (6/16), CD57 (1/16), PD1 (0/15), FOXP3 (0/15),
CD30 (4/17), CD25 (1/16), CD43 (11/16). Los marcadores de célu-
las citotdxicas eran positivas en la practica totalidad de los casos:
TIA-1 (17/17), perforin (10/17) y granzime B (17/17). Ocho casos
tenian un indice de proliferacion alto (ki67). Tan solo en 3 casos el
EBV-LMP1 fue positivo. Todos los casos presentaban lesiones en
zonas fotoexpuestas de cara y/o extremidades. Las lesiones lleva-
ban un curso intermitente. En su evolucion pasaban por edema,
vesicula/ampolla, ulceracion y finalmente cicatrizacion. Cinco ca-
sos progresaron desarrollando infiltracion ganglionar. El resto per-
manecieron como enfermedad cutanea recurrente. No se encontrd
correlacion entre el indice de proliferacion y la progresion aunque
3 de los 5 casos mostraron positividad para CD30. Sélo 4 pacientes
siguen vivos tras una mediana de seguimiento de 73 meses (rango:
6-380 m). Diez pacientes murieron una media de 7,8 meses tras
inicio del tratamiento por infecciones concurrentes o por progre-
sion.

Conclusion: El linfoma T cutaneo hydroa-like es un desorden lin-
foproliferativo bien definido con hallazgos clinico-patologicos e
inmunofenotipicos especificos. A pesar de la tendencia a perma-
necer en la piel, la mayoria de los casos tienen un prondstico in-
fausto con mala respuesta a los regimenes quimioterapéuticos
habituales.
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5. FIABILIDAD DE LA EXPLORACION FiSICA EN LA
SUBESTADIFICACION DE LA MICOSIS FUNGOIDE T1-T2

R.F. de Misa?, B. Hernandez-Machin®, A. Aguirre®,
L. Pérez-Méndez?, Y. Pefiate®, J. Hernandez’ y J. Suarez®

AHospital Universitario Ntra. Sra. de Candelaria.
Santa Cruz de Tenerife. "Hospital Universitario Insular.
Las Palmas de Gran Canaria. Espafa.

Introduccion: La nueva propuesta para la estadifiacion de la mico-
sis fungoide y el sindrome de Sézary (Olsen et al, Blood 2007) dis-
tingu 2 subgrupos diferentes para los pacientes T1y T2 en funcion
de que éstos presenten exclusivamente parches (subgrupo a) o que
presenten placas acompanadas o no por parches (subgrupo b). Esta
misma propuesta define parche como cualquier lesion sin elevacion
o induracion significativa; por el contrario, el concepto de placa
implica la existencia de elevacion o induracion. Asimismo, reco-
mienda registrar la existencia de hipopigmentacion, hiperpigmen-
tacion, descamacion, incrustacion y poiquiloderma y la repeticion
del TNMB en cada revision.

Pacientes y método: Calculamos la concordancia interdermatologo
correspondiente a cada uno de estos signos en las 80 lesiones corres-
pondientes a 25 pacientes diagnosticados de MF con enfermedad en
parches o placas. Caracteristicas fundamentales de la serie: cociente
varon/mujer, 1,8. Edad al diagnostico (mediana): 57 anos. Intervalo
hasta el diagndstico (mediana): 36 meses. Edad al estudio (mediana):
64 anos. Intervalo desde el diagnostico hasta el estudio (mediana):
120 meses. T al diagndstico: T1, 56%; T2, 36%; T3, 8% de los pacien-
tes. T al estudio: T1, 92%; T2, 8%. EL 20% de los pacientes habia re-
cibido tratamiento previo. En el momento del estudio el 40y el 74%
de los enfermos se encontraban en tratamiento sistémico o dirigido
a la piel, respectivamente. Dos dermatélogos con experiencia en la
MF valoraron cada lesion de forma independiente y se aplico el esta-
distico Kappa (Cohen) para calcular la concordancia.

Resultados: La concordancia para parche/placa fue 0,67. La con-
cordancia no difirié de forma significativa entre las lesiones trata-
das y las que nunca habian sido tratadas. Pero el riesgo de
discordancia fue mayor para cada mes de tratamiento sistémico
1,02 (IC 95%, 1,01-1,04) (p = 0,009). Para la hipopigmentacion, hi-
perpigmentacion, descamacion, incrustacion y poiquiloderma la
concordancia fue 0,59, 0,65, 0,68, 0,71 y 0,45, respectivamente.
Las variables analizadas no permitieron predecir el desacuerdo
global.

Discusion: En un tercio de los pacientes T1/T2, la subestadificacion
en a) y b) no es reproducible. Respecto a los otros signos evaluados,
los resultados son similares. El incremento del riesgo de discor-
dancia en aquellas lesiones sometidas a tratamiento sistémico re-
percute de forma negativa en la consistencia de las repeticiones
periodicas del TNMB. En nuestra opinion, se requiere una definicion
mas precisa de los conceptos de parche y placa.

6. TRATAMIENTO DE LA MICOSIS FUNGOIDE CON BCNU
TOPICO. EXPERIENCIA EN EL HOSPITAL UNIVERSITARIO
DE LA PRINCESA

D. Santiago Sanchez-Mateos, S. Pérez-Gala, A. Juarez,
R. Goiriz, M. Aragiiés, J. Fernandez-Herrera y A. Garcia-Diez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de la Princesa.
Madrid. Espaha.

Introduccion: La carmustina o biscloroetilnitrosourea (BCNU) es un
agente quimioterapico de la familia de las nitrosoureas con accion
alquilante. Desde hace mas de 3 décadas se ha utilizado de forma
topica en el tratamiento de la micosis fungoide (MF). Asimismo,
aparece dentro de las terapias dirigidas a la piel en las recomenda-
ciones de la European Organization for Research and Treatment of
Cancer (EORTC) como primera linea en estadios iniciales de MF y
como coadyuvante en estadios avanzados.

Pacientes y métodos: Estudio retrospectivo de los pacientes diag-
nosticados clinica e histologicamente de MF (1982-2010) que han
recibido tratamiento con BCNU topico en algin momento de la evo-
lucion de su enfermedad. Hemos analizado los siguientes parame-
tros: respuesta (completa-RC: desaparicion clinica de las lesiones
mantenida durante al menos 4 semanas, parcial-RP: mejoria clinica
>50%, ausencia de respuesta: mejoria clinica < 50%), tiempo total
de tratamiento, tiempo de tratamiento hasta conseguir RC (meses),
tiempo libre de lesiones tras RC, efectos adversos y evolucion.
Resultados: Hemos revisado 19 pacientes que cumplen los criterios
de inclusion descritos (10 hombres y 9 mujeres con edades entre los
30-83 afios). La mayoria de los pacientes se encontraban en esta-
dios iniciales de la enfermedad (lA-11A). Los casos que se encontra-
ban en estadios avanzados (> IIB) recibian otros tratamientos
ademas del BCNU topico. La respuesta se alcanzo tras 2-10 meses
de tratamiento y la duracion de éste fue entre 2-12 meses. Respon-
dieron 18 pacientes, con RC en 13 pacientes y RP en 5. Solo en un
caso se suspendio el BCNU por irritacion severa no tolerada. La tasa
de respuesta global alcanzada fue del 94,7%. De los pacientes que
alcanzaron RC, sélo 2 la han mantenido hasta el momento actual y
el resto ha sufrido recidivas. El tiempo libre de lesiones oscila entre
los 3 y los 130 meses. Los efectos adversos locales observados son
frecuentes, destacando eritema o irritacion en las zonas de aplica-
cion durante el tratamiento y poiquilodermia persistente una vez
finalizado. No se objetivaron alteraciones hematoldgicas secunda-
rias al mismo.

Conclusiones: La carmustina o BCNU topico es un tratamiento efi-
caz en la micosis fungoide, tanto en estadios iniciales como coadyu-
vante en estadios avanzados. Es destacable su seguridad, ya que los
efectos adversos observados en nuestra serie han sido fundamental-
mente locales.

7. TRATAMIENTO DEL LINFOMA CUTANEO PRIMARIO
DE CELULAS B CON RITUXIMAB INTRALESIONAL

B. Hernandez-Machin?, L. Pérez-Méndez®, F. Santiago®,
B. Rosaless, Y. Pefated, L. Calzadoe, M. Fernandez-Guarinof,
F. Gallardos, A. Salare, P. Ortiz¢, R.M. Pujol¢ y R.F. de Misa?

aHospital Universitario Ntra. Sra. de Candelaria. Santa Cruz

de Tenerife. ®Hospital Universitario de Coimbra. Coimbra.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Hospital
Universitario Insular. Las Palmas de Gran Canaria. ¢Hospital
Universitario Fundacién Alcorcén. Madrid. fHospital Universitario
Ramén y Cajal. Madrid. sHospital del Mar. Parc de Salut Mar.
Barcelona. Espafia.

Introduccién: La administracion intravenosa de rituxumab consti-
tuye una alternativa eficaz y segura para el tratamiento del LNH B
de origen nodal. Fueron Heinzerling et al (Cancer, 2000) los prime-
ros en constatar su eficacia por via intralesional (RIL) en pacientes
con linfomas cutaneos primarios de la zona marginal (LZM) y cen-
trofolicular (LCF). No obstante, se han publicado Unicamente los
resultados correspondientes a una veintena de pacientes entre las
diferentes series.

Pacientes y método: Con la finalidad de establecer la eficacia y la
seguridad del RIL, hemos revisado 33 pacientes correspondientes a
10 servicios de dermatologia. El diagndstico se establecio segun los
criterios de la EORTC-OMS (Blood, 2005): LZM, 47 %; LCF, 53%. Co-
ciente varon/mujer: 1,44. Edad al diagnostico (mediana): 57 afos.
Intervalo hasta el diagnostico: 69 meses (mediana). Seguimiento
(media): 23 meses. Tratamiento previo: 46% de los pacientes. Los
pacientes se encontraban en T1, T20 T3 en el 37, el 43 y el 20%,
respectivamente (Kim et al, Blood. 2007). Las lesiones se localiza-
ron en cabeza y cuello en el 40% de los pacientes.

Resultados: En el 46 % de los pacientes se tratd una Unica lesion
(rango 1-9). EL 80% de los pacientes siguio una pauta de tratamien-
to consistente en 3 inyecciones semanales repetidas cada 4 sema-
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nas. Dosis por lesion (mediana): 10 mg (rango, 2-50 mg). Se obtuvo
respuesta completa, respuesta parcial, enfermedad estable y en-
fermedad progresiva en el 69, el 20, el 9 y el 3%, respectivamente.
Tiempo medio a respuesta: 12 semanas (rango, 3-48). Recaida:
27%. Tiempo a recaida (mediana): 24 semanas. Reacciones adver-
sas: 57% (todas grado | y Il OMS). La mas frecuente fue dolor local
a la inyeccion. Solo el 11% de los pacientes fue premedicado.
Discusion: Los resultados previos refieren resultados mas favora-
bles con un 85% de respuestas completas y un 15% de respuestas
parciales. El caracter retrospectivo de todos los estudios publicados
puede contribuir a estas discrepancias. En cualquier caso, los resul-
tados presentados confirman la eficacia y la seguridad del RIL en el
tratamiento del LCF y el LZM.

8. TRASPLANTE ALOGENICO EN MF/SS: POSIBILIDADES
DE COLABORACION PROSPECTIVA ENTRE DERMATOLOGOS
Y HEMATOLOGOS

R. Duarte

Servicio de Hematologia. ICO-Hospital Duran i Reynals.
Barcelona. Espafia.

9. RECURRENCIA DE LESIONES DE PAPULOSIS
LINFOMATOIDE TRAS TRASPLANTE AUTOLOGO
DE MEDULA OSEA. DESCRIPCION DE 2 CASOS

E. Rozas?, S. Nogues Siuraneta®, F. Gallardo?, A. Garciac,
B. Bellosillo?, R.M. Pujol?y T. Estrach Panella®

aServicio de Dermatologia. Hospital del Mar. Parc de Salut Mar.
Barcelona. *Servicio de Dermatologia. <Servicio de Patologia.
Hospital Clinic. Barcelona. ?Servicio de Patologia. Hospital
del Mar. Parc de Salut Mar. Barcelona. Espana.

Introduccion: Las proliferaciones linfoides cutaneas CD30+ repre-
sentan un espectro de entidades que incluye desde las lesiones pa-
pulares recurrentes autoinvolutivas de la papulosis linfomatoide
(PL) (polo benigno) a lesiones nodulares persistentes de crecimien-
to progresivo (linfoma cutaneo anaplasico de células grandes
CD30+) (polo agresivo). Son el segundo grupo en frecuencia de lin-
fomas cutaneos de células T y su pronostico suele ser excelente
(supervivencia del 100% a los 5 afos). Entre un 5-15% de los casos
pueden asociarse con el desarrollo de otros procesos linfoprolifera-
tivos cutaneos y/o sistémicos. Presentamos 2 casos de proliferacio-
nes linfoides cutaneas CD30+ sometidas a tratamientos agresivos
(un caso diagnosticado de linfoma sistémico y otro asociado a linfo-
ma CD30+ extracutaneo) en los que se objetivo la recurrencia de las
lesiones de PL tras poliquimioterapia y trasplante autélogo de mé-
dula d6sea (TMO).

Casos clinicos: Caso 1: Paciente de 38 afos que inicia a los 21 afos
lesiones clinica e histologicamente compatibles con una prolifera-
cion linfoide cutanea CD30+. Fue diagnosticada de linfoma sistémi-
co CD30+ y tratada con quimioterapia agresiva en 2 ocasiones, y
posteriormente sometida a un TMO autdlogo. Tras dichos tratamien-
tos, consulta por la persistencia de las lesiones, de caracteristicas
similares a las iniciales, clinica e histopatologicamente diagnosticas
de PL. Caso 2: Paciente de 54 afos con antecedentes de PL, que es
diagnosticado de linfoma no-Hodgkin T anaplasico CD30+, ALK—,
estadio IV, iniciandose 6 ciclos de quimoterapia y posterior TMO
autologo. Se consigue una remision completa del linfoma sistémico;
sin embargo, a las pocas semanas del TMO presenta brotes de lesio-
nes cutaneas autoinvolutivas clinica e histopatologicamente diag-
nosticas de PL.

Discusion: En el manejo de las proliferaciones linfoides cutaneas
CD30+ se recomienda una actitud terapéutica no agresiva (desde la
abstencion terapéutica a tratamientos no agresivos con efecto local
o sistémico). Sin embargo, no existe una evidencia clara de que los

distintos tratamientos postulados modifiquen la evolucion de la en-
fermedad, Los casos que presentamos ilustran la ineficacia de acti-
tudes terapéuticas agresivas en el manejo de este grupo de
procesos.

10. MICOSIS FUNGOIDE CON AFECTACION FOLICULAR

N. Cano, C. Fernandez-Antoén, C. Ciudad, R. Pulido Suarez
y M.1. Longo

Hospital Universitario Gregorio Marafion. Madrid. Espafia.

Introduccién: La micosis fungoide foliculotropa es una variante in-
frecuente pero bien definida de linfoma cutaneo de células T que
constituye menos del 10% de los pacientes con micosis fungoide. Su
presentacion clinica es muy variable, desde papulas y placas folicu-
lares a lesiones quisticas y placas alopécicas en el cuero cabelludo.
Generalmente es refractaria a las terapias convencionales que se
utilizan para el tratamiento de la micosis fungoide clasica. El curso
de la enfermedad suele ser agresivo con mal prondstico; no obstan-
te, en series recientes la mayoria de los pacientes presenta un cur-
so indolente.

Caso clinico: Mujer de 52 afhos con historia de 23 afnos de placas
pruriginosas en la espalda que fueron diagnosticadas de micosis
fungoide 10 afos mas tarde. En un primer momento la paciente
recibi6 tratamiento con PUVA mostrando una remision completa de
su enfermedad. Hace 6 afos la paciente comenzd con placas y no-
dulos faciales que histolégicamente fueron compatibles con una
micosis fungoide foliculotropa. Inicialmente la paciente rechazé la
radioterapia y recibi6 varios tratamientos en monoterapia o en
combinacion con bexaroteno topico y oral, PUVA, interferdn alfa y
metotrexato sin mostrar una respuesta significativa. La enfermedad
progreso lentamente y la paciente desarrolld grandes lesiones tu-
morales en la cara y en la espalda. Finalmente accedio al trata-
miento con irradiacion corporal total con una respuesta excelente.
En el momento actual solo presenta placas aisladas en el tronco que
evolucionan favorablemente con tratamientos topicos.

Discusion: La micosis fungoide foliculotropa es una entidad clini-
co-patologica bien establecida que se caracteriza por la infiltracion
neoplasica del epitelio folicular. Se han descrito respuestas favora-
bles con bexaroteno oral, PUVA o PUVA junto a interferon alfa 'y en
las Gltimas series publicadas se objetiva buena respuesta a la irra-
diacion corporal total, tal y como se muestra en nuestro caso. De-
bemos realizar un seguimiento estrecho de estos pacientes, pues se
han reportado casos con mal pronéstico y evolucion a sindrome de
Sézary y transformacion a linfoma de células grandes CD30+.

11. LINFOMA T PRIMARIO CUTANEO EPIDERMOTROPO
CD8 POSITIVO

I. Bielsa?, R. Guinovart?, J.L. Mate®, J. Bassas® y C. Ferrandiz

Servicios de “Dermatologia y "Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona.
Universidad Auténoma de Barcelona. Barcelona. Espana.

Introduccioén: El linfoma T primario cutaneo epidermotropo CD8 po-
sitivo es un linfoma cutaneo muy infrecuente y agresivo desde el
punto de vista clinico, cuya definicion dentro de la clasificacion de
la WHO-EORTC es aun provisional. Se presenta un caso y se revisa el
comportamiento clinico y el tratamiento de esta entidad.

Caso clinico: Varén de 65 afios que consulto por unas lesiones ero-
sivas en la ingle | de 2 meses de evolucion. En una biopsia se obser-
vo la presencia de una proliferacion linfoide T atipica, CD3+, CD8+,
CD4— y CD30—, con una intensa apoptosis epidérmica. Tras el reor-
denamiento del TCR gamma se demostro la presencia de una pobla-
cion clonal. Al mes de la primera visita aparecieron nuevas lesiones
en el tronco y las ingles, en forma de placas infiltradas con un bor-
de mas activo y la formacion de costras en algunas de ellas. Se
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realizaron unos analisis generales, incluyendo LDH y beta2microg-
lobulina, que fueron normales y un TAC toracoabdominal que resul-
to6 normal. El estudio de las poblaciones linfoides en la sangre
periférica fue normal y mediante el reordenamiento del TCR gam-
ma se observo un pico con tendencia a la clonalidad. En el mielo-
grama no se observaron alteraciones, si bien no se pudo obtener
cilindro 6seo para su estudio. Las serologias frente a los virus de la
hepatitis B, C, citomegalovirus, VIH, VHS 6 y 8, HTLV 1 y 2 fueron
negativas. Fue positiva para Epstein Barr (1gG). Se inici6 tratamien-
to con bexaroteno 300 mg/d, a pesar de lo cual no se ha impedido
la aparicion progresiva de nuevas lesiones, muchas de ellas de gran
tamano, que han remitido parcialmente con radioterapia local.
Conclusiones: Los hallazgos clinicos, la historia natural de la enfer-
medad y los resultados de las exploraciones complementarias son
imprescindibles para distinguir el linfoma T primario cutaneo epi-
dermotropo CD8 positivo de la variante de micosis fungoides CD8+,
cuyo comportamiento clinico suele ser mas indolente. Esta distin-
cion tiene una importante repercusion terapéutica, ya que en el
caso del linfoma T primario cutaneo epidermotropo CD8 positivo
deben plantearse opciones mas agresivas y es recomendable evitar
el uso de los interferones.

12. ERUPCION CUTANEA PERSISTENTE COMO SIGNO
DE RECIDIVA DE LINFOMA T ANGIOINMUNOBLASTICO

M. Llamas?, S. Pérez-Gala?, R. Navarro?, Y. Delgado?,
J. Fraga®, J.L. Steegmannc y A. Garcia-Diez?

Servicios de “Dermatologia, >"Anatomia Patoldgica y ‘Hematologia.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espana.

Introduccién: El linfoma T angioinmunoblastico (LTAI) es una enti-
dad poco frecuente que se caracteriza por un cuadro de fiebre,
sudoracion nocturna, pérdida de peso y adenopatias generalizadas,
que puede acompanarse de clinica cutanea.

Caso clinico: Mujer de 54 afios, en remision completa de un LTAI
diagnosticado 8 afos antes, consultd por la aparicion hacia 2 sema-
nas de una erupcion maculo-papulosa asintomatica en escote y bra-
Zos que progresivamente se habia extendido al resto del troncoy a
raiz de extremidades inferiores. No presentaba adenopatias, masas
ni megalias. La analitica mostraba disminucion de las 3 series
hematoldgicas y aumento de la proteina C reactiva. En la biopsia
cutanea destacaban infiltrados nodulares perivasculares granulo-
matosos, constituidos por linfocitos T CD3+/CD30+ con discreta

atipia y células histiocitarias, hallazgos que, aunque no diagnosti-
cos, eran sugestivos de recidiva. No existia afectacion de la médula
osea y en la TAC se observaban adenopatias axilares de tamafio no
patoldgico. Debido a la persistencia de las lesiones cutaneas y a la
aparicion de picos febriles, se realizoé nueva biopsia cutanea y de
ganglio axilar, siendo ambas diagnosticas de LTAI (con marcadores
positivos frente a linfocitos T foliculares «helper»).

Resultados: En la literatura se describe que casi la mitad de los
pacientes con LTAl presenta afectacion cutanea, siendo la mas fre-
cuente una erupcion maculo-papulosa inespecifica, como en nues-
tro caso. Resulta excepcional que el hallazgo de lesiones cutaneas,
sin adenopatias patologicas clinicamente o en las pruebas de ima-
gen, orienten hacia el diagnostico de un LTAI. La supervivencia de
nuestra paciente es 3 veces mayor que la media de supervivencia
en el LTAI. Cabe asimismo recalcar que la histopatologia cutanea no
suele ser muy especifica y esto podria llevar a un retraso en el
diagnostico y el consiguiente tratamiento, fundamental en este
tipo de pacientes.

13. CASOS PARA DISCUSION

M. Fernandez-Guarino, R. Carrillo-Gijon, A. Harto, E. Mufoz
y P. Jaén

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid. Espafia.

Introduccion: El diagnostico y el manejo de pacientes afectos de
linfoma cutaneo en ocasiones son complicados y no estan bien de-
finidos en algunos casos.

Objetivos: Discutir con los miembros del grupo casos dudosos o
complicados.

Pacientes y métodos: Recopilamos una serie de casos de forma
retrospectiva y descriptiva. En cada uno de ellos describimos edad,
sexo y caracteristicas clinico-patologicas asi como su curso evolu-
tivo.

Resultados: Se reunieron para su discusion en sesion 4 casos de
micosis fungoide poiquilodérmica, un caso de micosis fungoide du-
dosa en tratamiento con acitretino y 2 casos de un proceso linfopro-
liferativo cronico de linfocitos T maduros en sangre periférica con
clinica cutanea.

Conclusiones: Los linfomas primarios cutaneos son entidades poco
frecuentes, en ocasiones mal definidas y cuyo manejo a veces no
esta bien definido. Se discuten estos casos en grupo para obtener la
opinion de dermatologos expertos.



