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1. PROLIFERACIONES CUTANEAS~CD30+. RESULTADOS
PRELIMINARES DEL GRUPO ESPANOL DE LINFOMAS
CUTANEOS

R. Fernandez de Misa Cabrera, B. Hernandez Machin,

0. Servitje Bedate, F. Valenti Medina, T. Estrach Panella,

I. Pau Charles, P. Ortiz Romero, J. Sanchez Schmidt,

F. Gallardo Hernandez, S. Pérez Gala, C. Roman Curto,

J. Cafiueto Alvarez, R. Izu Belloso, R.M. Marti Laborda,

A. Ortiz Brugues, J. Bastida, M. Morillo AndUjar, Y. Pefate Santana,
P. Sanchez Sambucety, A. Pérez Gil e |. Lopez Lerma

Dermatodlogos. Grupo Espaiiol de Linfomas Cutdneos.

Las proliferaciones cutaneas CD30+ primarias constituyen el se-
gundo grupo en frecuencia de los linfomas cutaneos primarios,
abarcando aproximadamente el 30% de estos casos. Pero son
pocas las series que incluyen un numero importante de pacien-
tes. Se han revisado de forma retrospectiva 62 pacientes con
linfoma anaplasico de células grandes (LACG) y 227 con papulo-
sis linfomatoide (PL) procedentes de 17 Servicios de Dermatolo-
gia espafioles. PL.- Edad media al diagndstico: 49 anos.
Intervalo medio hasta el diagndstico: 26 meses. Asociacion con
micosis fungoides: 11%. T al diagndstico: T3, 80%. Morfologia de
las lesiones: papulas, 80%. Respuesta global (RG): 83%. Respues-
ta completa (RC): 52%. Mejor RG: metotrexato (90%). Mejor RC:
fototerapia (72%). Intervalo medio (meses) a RC: global, 7; es-
teroides topicos, 29; fototerapia, 7; metotrexato, 6. Recaida
cutanea: 75%. Intervalo medio a recaida (meses): 9 (95%Cl
7-11). LACG.- Edad media al diagnostico: 59 afos. Intervalo me-
dio hasta el diagnostico: 7 meses. T al diagnostico: T1, 56%.
Morfologia de las lesiones: tumor, 68%. Respuesta global (RG):
cirugia, 100%; quimioterapia sistémica, 90%; radioterapia, 93%.
RC: cirugia, 100%; quimioterapia sistémica, 70%; radioterapia,
87%. Recaida: cutanea, 49%; nodal, 12%; visceral, 4%. Tiempo
medio a recaida: 13 meses. Supervivencia especifica a los
5 afos: 90%. Los resultados presentados apoyan los previamente
descritos en la literatura y aportan informacion respecto a la
respuesta a los tratamientos.

2. LINFOMA T PERIFERICO CON LESIONES CUTANEAS.
PRESENTACION DE UN CASO QUE PLANTEO DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL CON UNA PITIRIASIS LIQUENOIDE

M. Blanes, M. Niveiro, L. Berbegal y M. Planelles
Hospital General Universitario de Alicante. Espafa.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varén de 71 afos de edad
sin antecedentes patologicos de interés, salvo infeccion cronica por
VHB, que fue remitido a nuestra consulta para valoracion de unas
lesiones cutaneas de reciente aparicion. Con la sospecha clinica de
pitiriasis liquenoide cronica se realiz6 una biopsia cutanea que con-
firmo el diagnostico y le fueron pautados eritromicina oral y corti-
coides tdpicos. En las revisiones siguientes el cuadro cutaneo
continu6é empeorando, con aparicion de nuevas lesiones. De forma
paralela el paciente estaba siendo visitado en la consulta de Medi-
cina Interna (MIN) de nuestro hospital por una anemia y una gam-
mapatia policlonal de reciente diagnostico. En el curso del estudio
realizado le fue detectada en las pruebas de imagen una hepatoes-
plenomegalia y multiples adenopatias. En la analitica de sangre se
observo una LDH de 298 U/L (valores de referencia 135-225) y una
2 microglobulina de 5.079 mg/L (900-2000). Se realizé una nueva
biopsia de las lesiones cutaneas, que mostro hallazgos histologicos
similares a los de la previa, y una biopsia con aguja gruesa (BAG) de
una adenopatia laterocervical. En esta ultima los hallazgos morfo-
logicos e inmunohistoquimicos fueron concordantes con el diagnds-
tico de linfoma T periférico. El estudio de reordenamiento T tanto
en las muestras del ganglio como de la piel demostro clonalidad en
ambas para la misma cadena del receptor TCR. El paciente ha ini-
ciado tratamiento con poliquimioterapia CHOP, con buena respues-
ta tras el segundo ciclo.

Discusion: La controversia que nos planted el caso que presenta-
mos es si las lesiones cutaneas correspondian en efecto a una piti-
riasis liquenoide o se trataba de lesiones especificas de su linfoma
T periférico, como parece sugerir el resultado del reordenamiento.
La clonalidad se ha descrito hasta en el 50% de las pitiriasis lique-
noides agudas, pero solo sucede en una minoria de las pitiriasis
liquenoides crénicas. Por otra parte, revisando la literatura hemos
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encontrado diversos articulos que describen casos de pitiriasis li-
quenoide como fendmeno paraneoplasico acompafnando a otros
trastornos linfoproliferativos. Aunque esta duda no ha modificado
la actitud terapéutica, si que podria cambiar el pronéstico del pa-
ciente.

3. PSEUDOLINFOMA B INDUCIDO POR ALUMINIO:
A PROPOSITO DE TRES CASOS

I. Figueras, F. Climent y O. Servitje
Hospital Universitario de Bellvitge. Barcelona. Espafia.

El hidroxido de aluminio es un compuesto utilizado frecuentemente
como adyuvante en gran nimero de vacunas, puesto que aumenta
y prolonga la respuesta inmunitaria al antigeno. Se han descrito
multiples reacciones adversas a este compuesto. La mayoria de
ellas consisten en reacciones locales y transitorias que pueden va-
riar desde eritema hasta la formacion de nddulos subcutaneos.
Cuando estos aparecen de forma precoz tras la inyeccion, suelen
ser autoinvolutivos. Histologicamente se suele observar una reac-
cion granulomatosa a cuerpo extrano. Por el contrario, los casos en
los que la instauracion es tardia, suelen ser lesiones persistentes y
caracterizadas a nivel histologico por un denso infiltrado inflamato-
rio linfocitico con foliculos linfoides y eosindfilos, asi como una
reaccion a cuerpo extrafo variable. El patron mas habitual es el de
una paniculitis lobulillar, seguido por un patron de tipo granuloma-
toso y finalmente el depseudolinfoma B. El mecanismo por el cual
se desarrolla esta respuesta es desconocido y se cree que podria
deberse a un fendomeno toxico o de hipersensibilidad. Presentamos
tres casos de pacientes, que anos después de realizar tratamientos
de hiposensibilizacion con vacunas que contenian aluminio, desa-
rrollaron nddulos persistentes en extremidades superiores. A nivel
histopatoldgico demostraron corresponder a pseudolinfomas B.

4. NEOPLASIA DE CEI,ULAS DENTRiTICAS
PLASMOCITOIDES BLASTICAS. DISCUSION DE 3 CASOS

S. Gomez Armayones, |. Figueras Nart, F. Valenti Medina,
M. Bonfill, C. Muniesa y O. Servitje

Hospital Universitario de Bellvitge. Barcelona. Espafia.

Introduccion: La neoplasia de células dentriticas plasmocitoides
blasticas (NCDPB) es un sindrome linfoproliferativo altamente in-
frecuente y de curso sumamente agresivo. En su mayoria se diag-
nostica en forma sistémica diseminada pero existen casos de
presentacion cutanea inicial.

Casos clinicos: Se presentan 3 casos de NCDPB, uno con afectacion
sistémica y dos de presentacion cutanea exclusiva. El primer caso
fallecio a pesar del alotrasplante, el segundo permanece en remi-
sion completa tras el trasplante y el tercero recibe actualmente
tratamiento quimioterapico con buena respuesta.

Discusion: Se describen las distintas respuestas terapéuticas en
tres pacientes diagnosticados NCDPB en funciéon del estadio de la
enfermedad.

5. MICOSIS FUNGOIDE ASOCIADA A ADENOCARCINOMA
PULMONAR Y A ADENOPATIAS CON INMUNOFENOTIPO
DE LINFOMA DE HODGKIN

E. Gomez de la Fuente, R. Gamo Villegas, F. Pinedo Moraleda,
D. Caro Gutiérrez, L. Blanco Villalon y J.L. Lopez Estebaranz

Hospital Universitario Fundacién Alcorcon. Madrid. Esparia.

Introduccion: La micosis fungoide pude asociarse a otras neopla-
sias, y en especial con el linfoma de Hodgkin. Por otra parte, en las
fases avanzadas puede observarse expresiones inmunofenotipicas

aberrantes, tanto en lesiones cutaneas como en adenopatias afec-
tadas. Presentamos un paciente con MF tumoral con afectacion
ganglionar con inmunofenotipo de linfoma de Hodgkin.

Caso clinico: Varén de 63 afos con maculas y placas eritematoes-
camosas, pruriginosas de unos 10 afios de evolucion. Con diagnosti-
co de eccema cronico y dermatitis psoriasiforme habia recibido
tratamiento topico con corticoides y sistémico con prednisona, aci-
tretino y metotrexate sin apenas respuesta. A la llegada al centro
presenta extensas placas infiltradas, confluentes que afectan tron-
co y miembros. Se objetiva asimismo algunas lesiones tumorales en
espalda. La biopsia cutanea confirmo el diagnéstico de micosis fun-
goide. En el TAC toracoabdominal se aprecian masas pulmonares y
adenopatias inguinoaxiales. La biopsia de una lesion pulmonar mos-
tré afectacion por un adenocarcinoma de pulmon, mientras que la
extirpacion de una adenopatia fue informada como linfoma de Hod-
gkin. El reordenamiento para el gen IgH fue negativo mientras que
se objetivo el mismo pico monoclonal para TCRy en piel y ganglio.
Discusion: Se discute la asociacion de la micosis fungoide con otras
neoplasias y en especial con el linfoma de Hodgkin, resaltando las
dificultades diagnosticas, en especial para diferenciarlo de afecta-
cion ganglionar por MF, sobre todo si se acompana de alteraciones
inmunofenotipicas.

6. APREPITANT MEJORA EL PRURITO REFRACTARIO

EN LINFOMAS CUTANEOS DE CELULAS T. EXPERIENCIA
DEL GRUPO ESPANOL DE LINFOMAS CUTANEOS

DE LA AEDV

L. Maronas-Jiménez?, T. Estrach®, |. Pau-Charles®, F. Gallardo¢,
A. Pérez¢, H. Andrés Borjas, O. Servitjef, S. Pérez-Galag,

M. Linares Barrio", D. Jiménez Gallo", F. Vanaclocha-Sebastian?,
D. Lora!, V. Monsalvez® y P.L. Ortiz-Romero’;

Grupo Espanol de Linfomas Cutaneos de la AEDV

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario 12 de Octubre.
Madrid. Espafia. "Hospital Clinic. Barcelona. ‘Hospital del Mar.
Barcelona. Espana. “Hospital General Universitario de Valencia.
Espafia. ¢Hospital Universitario Donostia. San Sebastidn. Espana.
'Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona. Espafia. sHospital
Universitario Ramon y Cajal. Madrid. Espana. "Hospital
Universitario Puerta del Mar. Cddiz. Espana. ‘Unidad de
Estadistica. Hospital 12 de Octubre. Madrid. ‘Facultad de
Medicina. Universidad Complutense. Instituto i+12. Madrid.
Espana.

Introduccién: El prurito crénico y severo es uno de los principales
determinantes de la calidad de vida de los pacientes con linfomas
cutaneos de células T (LCCT). Su abordaje tradicional, basado en el
control del linfoma junto a los farmacos antipruriginosos estandar,
es a menudo insuficiente para conseguir un adecuado alivio sinto-
matico y las nuevas estrategias terapéuticas dirigidas especifica-
mente a controlar el picor muestran resultados variables. Desde su
aprobacion en 2003 como agente antiemético, aprepitant parece
tener un efecto antipruriginoso en distintos escenarios clinicos, in-
cluyendo pacientes con LCCT.

Material y métodos: Basandonos en que aprepitant podia mejorar
el prurito severo en pacientes con LCCT, nos propusimos evaluar su
eficacia antipruriginosa en nuestros pacientes con LCCT y prurito
refractario a al menos un farmaco antipruriginoso que hubiesen
sido tratados con aprepitant y, de forma secundaria, determinar
aquellas variables clinicas asociadas a una mejor respuesta. A tra-
vés de un cuestionario repartido a los miembros del Grupo Espaiiol
de Linfomas Cutaneos, se recogieron datos clinicos (del paciente,
del LCCT y de las caracteristicas del prurito), datos de tratamiento
(tanto en relacion con aprepitant como con farmacos coadyuvan-
tes) y datos de eficacia (doble evaluacion: valoracion global del
paciente y valoracion cuantitativa en escala numérica de 0 a 10).
Se analizaron los datos con las herramientas estadisticas pertinen-
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tes asumiendo las limitaciones propias de un estudio observacional
retrospectivo multicéntrico.

Resultados: Se recogieron un total de 17 pacientes (8 micosis fun-
goide, 8 sindromes de Sézary y 1 linfoma citotoxico agresivo), la
mayoria con LCCT en estadio avanzando (1 IB, 1 11B, 5 1Il, 10 IV) y
prurito refractario a al menos 2 farmacos antipruriginosos en mas
del 60% de los casos y en 7 de ellos a combinaciones de 3 0 mas
antipruriginosos. La tasa global de respuesta a aprepitant fue del
95%, observandose solo un caso de desaparicion completa del picor.
El tiempo medio hasta el inicio de la respuesta fue de 10 dias (6-30,
min-max). En 3 pacientes no hubo respuesta. En la evaluacion cuan-
titativa, la intensidad media del picor se redujo de 9,35 puntos (DE
+0,86) antes del tratamiento a 6,24 puntos al mes (DE + 2,39) (p <
0,0001, CI 5,01-7,46) y a 5,12 puntos (DE + 2,85) (p < 0,0001, CI
3,65-6,58) en el momento de maxima respuesta a aprepitant.
Conclusiones: Aprepitant mejora el prurito refractario en pacien-
tes con LCCT tras un solo ciclo de tratamiento. Ademas, los estadios
precoces (I-11) y los pacientes con lesiones en placa podrian asociar
una mejor respuesta.

Palabras clave: Aprepitant. Linfomas cutaneos de células T. Pru-
rito.

7. MICOSIS FUNGOIDE Y DERMATOSIS NEUTROFILICA

Y. Peiate Santana?, T. Montenegro Damaso®, F. Liuti?
y J. Hernandez Santana?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario Universitario Insular Materno-Infantil de
Gran Canaria. Espafa.

Introduccion: La asociacion entre las dermatosis neutrofilicas y las
enfermedades linfoproliferativas esta bien documentada en la lite-
ratura; sin embargo, la aparicion conjunta con la micosis fungoide
es excepcional.

Caso clinico: Mujer de 80 afos con micosis fungoide de 29 anos de
evolucion que debuto con placas en tronco y una lesion tumoral en
antebrazo derecho que se controlé con PUVAy radioterapia (estadio
basal IIB). En los siguientes afios la paciente desarroll6 varios brotes
con placas (IB) que se trataron con PUVA terapia, siempre con remi-
sion completa. Tras dos afos libre de enfermedad, recidivo con un
tumor en cuello y placas en tronco, tras descartarse enfermedad a
distancia, y coincidiendo con PUVA terapia, comenz6 a desarrollar
nodulos en cara y cuero cabelludo, y la aparicion conjunta de tumo-
res y placas infiltradas con Ulceras tipo pioderma gangrenoso en
extremidades inferiores. El estudio histologico de las lesiones mos-
tré un infiltrado linfoide T atipico CD4+ sirongotropo, foliculotropo
y vasculotropo con vasculitis aguda necrotizante e hidradenitis neu-
trofilica acompanado de abundantes eosindfilos. El TCR gamma en
piel fue monoclonal y el estudio en sangre periférica demostr6 una
poblacion de 1,48% CD3+CD4+CD5+CD7- monoclonal. El hemograma
y la bioquimica incluida LDH y beta 2 microglobulina fueron norma-
les. EL TAC mostro imagenes sugestivas de metastasis suprarrenales.

El estudio de autoinmunidad, crioglobulinas, serologias viricas, asi
como cultivos para bacterias, hongos y micobacterias fueron nega-
tivos. A pesar del tratamiento con prednisona 1 mg/kg/dia, metro-
texate 40 mg/sem y bexaroteno 150 mg/m? la paciente fallecié por
insuficiencia respiratoria.

Discusion: La asociacion micosis fungoide-dermatosis neutrofilica
implica un mal pronostico y puede ser un signo de progresion de la
enfermedad. Aunque la patogénesis es desconocida, se ha sugerido
la implicacion de citoquinas activadoras de neutrofilos producidas
por las células T neoplasicas.

8. LINFOMA DE CELULAS T GAMMA-DELTA SIMULANDO
UNA PANICULITIS INFLAMATORIA

J.L. Torregrosa Calatayud, J. Garcias Ladaria,
M.T. Rico Fernandez, A.M. Victoria Martinez, C. Sierra Talamantes,
V. Zaragoza Ninet, V. Alegre de Miquel y V. Oliver Martinez

Servicio de Dermatologia. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Espaha.

Introduccion: El linfoma de células T gamma-delta es un neoplasia
linfoide de prondstico desfavorable, que en ocasiones afecta a pa-
cientes jovenes. No es infrecuente su presentacion inicial simulan-
do una paniculitis inflamatoria.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 28 anos sin an-
tecedentes personales de interés, que acudio por lesiones nodula-
res en las extremidades inferiores de 9 meses de evolucion. Las
lesiones fueron clinica e histologicamente diagnosticadas de vascu-
litis nodular y posteriormente de pioderma gangrenoso. Tras 17 me-
ses de tratamiento inmunosupresor ineficaz, una cuarta biopsia
para hematoxilina-eosina e inmunohistoquimica establecio el diag-
nostico de linfoma de células T gamma-delta. A pesar de varios es-
quemas de poliquimioterapia (CHOP y GEMOX), alemtuzumab y
radioterapia, la paciente evoluciond de forma desfavorable, falle-
ciendo por un fracaso hepatico progresivo y un cuadro de lesiones
pulmonares agudas relacionadas con las transfusiones (TRALI).
Discusion: Los linfomas de células T gamma-delta derivan de un
subtipo de células T con expresion gamma-delta del receptor de
células T (TCR), en vez del heterodimero alfa-beta. En 2008 fueron
excluidos del grupo de los linfomas subcutaneos a tipo paniculitis,
para ser incluidos por la WHO/EORTC en los linfomas cutaneos pri-
marios periféricos de células T, inespecificos. La forma de presen-
tacion mas frecuente es como multiples placas y/o tumores
diseminados con afectacion de mucosas. Sin embargo, en ocasiones
puede simular una enfermedad inflamatoria y/o presentar lesiones
nodulares en las piernas que simulen vasculitis o paniculitis lUpicas.
Conclusiones: Ante una paniculitis inflamatoria de evolucion atipi-
ca y/o refractaria a los tratamientos habituales, debe contemplar-
se el diagnostico de linfoma de células T gamma-delta. Estas dos
entidades podrian formar parte de un espectro continuo, requirien-
do para su diferenciacion una buena correlacion clinico-patologica
a lo largo de su evolucion.



