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CASOS CLINICOS

Papulosis linfomatoide en una nina de 23 meses

Resumen.—La papulosis linfomatoide (PL) es un linfoma
cutdneo de células T de bajo grado; consiste en una erupcién
crénica, recurrente y autolimitada de papulas y pequeiios
nédulos. Las lesiones predominan en tronco yregiéon proximal
de extremidades, pudiendo aparecer en distinto estadio
evolutivo simultdneamente. Esta enfermedad afecta
principalmente a adultos jovenes, siendo muyrara en nifios.
Presentamos un caso de una nifia de 23 meses de edad que tras
un periodo de seguimiento de 10 meses presenté dos brotes de
lesiones papulonodulares ulceradas, de predominio en tronco y
miembros, que remitieron tras aplicacién de un corticosteroide
tépico. El estudio histopatoldgico revelé un linfoma T CD30
positivo, compatible con PL tipo A, siendo el reordenamiento
de genes del receptor de células T policlonal, tanto en piel
como en sangre periférica.

Aunque la PL estd bien descrita en adultos, el curso clinico,
prondstico, riesgo de linfoma yrecomendaciones de
seguimiento no han sido establecidas en nifios. Las terapéuticas
empleadas en adultos no suelen ser bien toleradas en pacientes
pedidtricos; ademds, como el tratamiento no modifica el riesgo
de malignidad, estos nifios requieren un seguimiento continuo
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INTRODUCCION

La papulosis linfomatoide (PL) fue definida ini-
cialmente por Macaulay (1) en 1968 como «una erup-
cién papulosa, ritmica, paraddjica, clinicamente
benigna, pero histolégicamente maligna».

Se trata de una dermatitis crénica de curso clinico
benigno, recurrente, con remisiones espontdneas, que
histolégicamente presenta un denso infiltrado linfoide
de aspecto maligno, por lo que ha sido considerada
como un pseudolinfoma T (2). Pero a pesar de pre-
sentar una evolucién generalmente benigna, recien-
temente en la clasificacion de los linfomas cutdneos
de la EORTC (3) aparece incluida dentro de los lin-
fomas T cutdneos de bajo grado. Ademdsen el 1020%
de los pacientes la PL es precedida, coincidente o
seguida de otro tipo de linfoma.
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Laslesiones de la PL ocurren generalmente en la edad
adulta (adultos jovenes), siendo excepcional su inci-
dencia en la nifiez (4). De los casos descritos en pacien-
tes menores de 20 aflos, mds de la mitad aparecen en la
primera década de la vida (5), siendo el comienzo mas
precoz descrito hasta ahora a los 8 meses de edad (6).

Presentamos el caso de una nifia de 23 meses de
edad con lesiones de caracteristicas clinicopatolégicas
tipicas de papulosis linfomatoide tipo A.

DESCRIPCION DEL CASO

Una nifia de 23 meses de edad, sin antecedentes per-
sonales de interés, acudid a nuestra consulta en febrero
de 2000 por presentar una erupcién cutdnea de 15 dias
de evolucion compuesta por lesiones asintomaticas, ini-
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FIG. 1.—Lesiones cutaneas papulosas, papulonecroéticas y/o nodu-
lares en diferente estadio evolutivo, presentes simultaneamente en
regiéon proximal de miembros inferiores.

cialmente localizadas en muslo izquierdo con posterior
generalizacion de forma eruptiva por tronco y extremi-
dades. No presentaba fiebre, malestar general, ni otra sin-
tomatologia asociada. Ala exploracion fisica presentaba
miultiples (méas de 50) lesiones papulonodulares infil-
tradas, con superficie cupuliforme de coloracién rojizo-
marrdén ytamaio variable, hasta aproximadamente 1 cm
de didmetro. La distribucién era extensa, de predomi-
nio en tronco y miembros (Fig. 1), pero también esta-
ban localizadas a nivel facial, cervical y ambos gliiteos.
No se palpaban adenopatias ni organomegalias.

Estaslesiones crecieron rdpidamente durante algunos
dfas, desarrollando centros necréticos ulcerados y remi-
tieron lentamente de forma espontdnea, entre 3 y 6
semanas, dejando una fina cicatriz atréfica circular.

El estudio histopatolégico de una de las lesiones
cutdneas (Fig. 2) evidenciaba una epidermis hiper-

FIG. 2—Epidermis hiperplasica, con discreta espongiosis y paraquera-
tosis; ocupaciéon de la dermis reticular y papilar por un denso infil-
trado celular con abundantes células linfoides (hematoxilina-eosina).
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FIG. 3.—Detalle del infiltrado dérmico con abundantes células ati-

picas de aspecto linfoide, grandes, con nucléolos evidentes y algu-
nas figuras de mitosis (hematoxilina-eosina).

o

plasica, con discreta espongiosis e hiperqueratosis
paraqueratdsica, con abundantes polimorfonucleares
en la capa cérnea; bajo ella se observaba un denso
infiltrado celular superficial y profundo constituido
por linfocitos, células atipicas de aspecto linfoide con
nicleos grandes y cromatina en grumos y gran canti-
dad de eosinoéfilos (Fig. 3). El estudio inmunohisto-
quimico demostraba una proliferacién linfoide de
inmunofenotipo T (CD3, CD43 positivo), con positi-
vidad para CD30 (Fig. 4), con indice de proliferaciéon
(Ki67) del 20%, estableciéndose el diagndstico histo-
patolégico de infiltracién por linfoma T CD30 posi-
tivo, compatible con PL tipo A.

Con este diagndstico se realizd estudio de extension
para descartar afectacién sistémica. El reordena-
miento de genes del receptor de células T, realizado
por amplificacién especifica de DNA mediante
PCR(s), fue policlonal, tanto en piel como en sangre
periférica. El resto de pruebas complementarias rea-
lizadas (hemograma, bioquimica, velocidad de sedi-
mentacién glomerular, espectro electroforético, radio-
grafia de térax, sistematico de orina, cuantificacién y
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FIG. 4.—Las células linfoides grandes muestran positividad para el
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electroforesis de inmunoglobulinas) fueron normales
o presentaron minimos hallazgos no significativos.

Durante el mes ymedio siguiente aparecieron nuevas
lesiones en escaso nimero, que siguieron un curso simi-
lar a las previas. A los 2 meses del comienzo la paciente
acudié con nuevo brote intenso y generalizado de lesio-
nesasintomaticas, de aproximadamente 1 semana de evo-
lucidn, distribuidas predominantemente en tronco yraiz
de miembros (Fig. 5). No asociaba ninguna sintomato-
logia general. Presentaba un cuadro clinico polimorfo,
con lesiones cutdneas papulosas, papulonecréticas y/ o
nodulares en diferentes estadios evolutivos simultdnea-
mente, algunas con superficie costrosa, otras con signos
de regresion y lesiones residuales hiperpigmentadas. El
resto de la exploracién fisica fue normal; no presentaba
adenopatias ni hepatoesplenomegalia.

Se instaur$ tratamiento con un corticosteroide
tépico (metilprednisolona al 0,1%) ylaslesiones remi-
tieron, dejando hiperpigmentacién residual; desde
entonces, y tras un seguimiento de unos 10 meses
desde el inicio del cuadro, la paciente continda con
apariciéon de nuevas lesiones de forma continua (dos
o tres por semana), que evolucionan de forma simi-
lar a las anteriores. Actualmente presenta multiples
lesiones papulonodulares en diferente estadio evolu-
tivo, practicamente asintomaticas, de predominio en
extremidades inferiores. Los estudios de control rea-
lizados han sido normales hasta la fecha.

DISCUSION

LaPL esunaenfermedad crénica, caracterizada por
un curso clinico benigno, que consiste en una erup-

FIG. 5.—Detalle de lesiones en cara anterior de muslo izquierdo,
correspondientes al segundo brote.

Actas Dermosifiliogr 2001,92:349-353

cién cutdnea recurrente y autolimitada de papulasy
pequeiios nédulos que frecuentemente se ulceran y
curan espontdneamente en 2 a 12 semanas, dejando
algunas veces una fina cicatriz atréfica. Las lesiones
aparecen predominantemente en tronco y extremi-
dades; su nimero es muy variable, desde una tnica
lesion hasta cientos de ellas, pudiéndose encontrar en
distintos estadios evolutivos simultdineamente. El
intervalo de tiempo entre cada brote es variable, sin
que se haya identificado un claro factor desencade-
nante. Su curso clinico es cronico, variando entre 3 me-
ses y 40 afios (79).

La PL presenta los signos histopatolégicos de un lin-
foma cutdneo de células T. Se distinguen tres variantes
histolégicas, seguin el tipo de linfocitos atipicos (7, 10):
el tipo A, «histiocitico», presenta una citologfa similar
a la de la enfermedad de Hodgkin, con células gran-
des, atipicas, CD30 positivas mezcladas con linfocitos
pequeios, eosinéfilos yneutréfilos; el tipo B, parecido
a la micosis fungoide, se caracteriza por un infiltrado
en banda de células linfoides atipicas con epidermo-
tropismo, y el tipo C, similar al linfoma anaplasico de
células grandes, que estd constituido por capasde célu-
las T atipicas, grandes CD30 positivas. Estas variantes
pueden verse a la vez en un mismo paciente, en lesio-
nes diferentes pero simultdneas. El cuadro histopato-
l6gico no tiene significado prondstico.

Apesar de la histologia alarmante, la mayoria de los
pacientes con PL presentan un curso clinico benigno,
con resolucidn espontdnea; sin embargo, en el 10-20%
de los pacientes la PL es precedida, coincidente o
seguida de otro tipo de linfoma (11-14), maés fre-
cuentemente micosis fungoide (15,16), enfermedad
de Hodgkin (17) o linfoma anaplasico de células gran-
des (18). Un reordenamiento monoclonal de genes
del receptor de células T estd presente en el 60-70%
de los pacientes (10, 19-23).

Aunque existe el acuerdo de que todos los pacien-
tes con PL requieren observacién durante largos pe-
riodos de tiempo; dado el riesgo de afectacidon sisté-
mica, existen pocas lineas establecidas de seguimiento.
Se considera que el desarrollo de linfoma maligno
puede ser reconocido por aumento o persistencia de
lesiones cutdneas, por presencia de adenopatias peri-
féricas o de linfocitos atipicos circulantes, por ello se
aconseja descartar estos hallazgos al menosuna vez al
aflo. Ademads, ante lesiones cutdneas sospechosas y/ o
ganglios linfiticos aumentados debe realizarse biop-
sia para estudio histolégico, inmunopatolégico y cito-
genético o reordenamiento genético.

A pesar de la tendencia a la regresiéon espontdnea
de las lesiones, se suele instaurar tratamiento para
intentar prevenir o limitar la cicatrizacién, para con-
trolar los sintomas o para disminuir la frecuencia de
lasrecurrencias. Sin embargo, no hayevidencia de que
el tratamiento modifique la historia natural de la
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enfermedad o disminuya el riesgo de degeneracion
maligna (24).

La mayoria de los casos de PL ocurren en la edad
adulta (adultos jévenes), aunque han sido descritos
casos en nifios. Thomas ycols. (5) publicaron en 1998
el caso de una nifia de 12 afios y realizaron una revi-
sién de la literatura inglesa, encontrando sélo 35 pa-
cientes menores de 20 afios, apareciendo con mayor
frecuencia en la primera década de la vida. El caso de
aparicion mads precoz es el de un nifio que comenzo
a presentar lesiones a los 8 meses de edad (6).

Debido a su escasa incidencia en la edad infantil,
el curso clinico, prondstico, riesgo de linfoma yreco-
mendaciones de seguimiento no han sido establecidas
en nifios. La mayoria de los casos de PL en nifios,
como en el caso de nuestra paciente, son clinica e his-
tol6gicamente similares a la PL de adultos, pero exis-
ten tres patrones especiales (25): a) después de un
brote inicial, brotes mas leves (tanto en frecuencia
como en nimero de lesiones) hasta que la erupcién
cesa completamente; b) lesiones localizadas en un
drea durante afios antes de generalizarse, y c) pre-
sentacidon con cientos de lesiones.

La PL en nifios se resuelve espontdneamente con
mayor probabilidad que en adultos, pero han sido
descritos dos casos de comienzo en la nifiez, que evo-
lucionaron a otro tipo de linfoma en la edad adul-
ta (14, 26).

En cuanto al seguimiento de los nifios con PL, Zir-
bel ycols. (25) sugieren realizar una exploracién fisica
exhaustiva cada 6 meses, con atencion a crecimiento
y desarrollo (herramienta util para detectar neopla-
sias ocultas en nifios), lesiones cutdneas y adenopatias,
y solicitar estudios adicionales, tal como estudio de
médula 6sea y TAC, s6lo si se detectan alteraciones en
los exdmenes rutinarios. Todos los pacientes con esta
enfermedad requieren un seguimiento cuidadoso y
continuo a lo largo de toda su vida por la posible apa-
ricién de enfermedad sistémica.

Existen muy pocas referencias sobre el tratamiento
de la PL en la infancia, ya que, aunque diversas moda-
lidades terapéuticas ensayadas en pacientes adultos
son eficaces, su naturaleza invasiva y sus efectos secun-
darios potenciales limitan su utilizacién en nifios.

Nosotros aportamos un nuevo caso de PL infantil tra-
tado con un corticosteroide tépico que ha presentado
dos brotes de lesiones durante un periodo de segui-
miento de unos 10 meses, sin existir ninguna eviden-
cia de afectacion sistémica hasta el momento actual.

Abstract.—Lymphomatoid papulosis (LyP) is a
low-grade cutaneous T cell lymphoma; it consists
of chronic, recurrent, self-healing papulonodular
eruptions on the trunk and proximal extremities.
The clinical picture is usually polymorphic, due to
the presence of lesions in different stages of
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evolution. The disease occurs mainly in young
adults; LyP is extremely rare in childhood.

We report the case of a 23-month-old girl who
developed two crops of papules and ulcerating
nodules, mostly on trunk and extremities, during a
10 month observation period. Lessions disappeared
with topic corticosteroids. The histopathologic
study showed a CD30 positive Tcell lymphoma,
compatible with LyP type A. Tcell-receptor gene
rearrangement was polyclonal, both in skin and in
peripheral blood.

Although LyP is well described in adults, the clinical
course, prognosis, risk for lymphoma and
recommendations for follow-up have not been
established in children. Therapeutic modalities
commonly employed for adults with LyP may be
poorly tolerated by pediatric patients. Since these
agents do not alter the risk of subsequent
malignancy, these children may still be at risk for
lymphoma and thus need lifelong follow-up.

Palencia Pérez SI, Barrientos Pérez N, Lopez Gomez S, Rodriguez
Peralto JL, Vanaclocha Sebastidn E Iglesias Diez L. Lymphoma-
toid papulosis in a 23-month-old child. Actas Dermosifiliogr 2001 ;
92:349-353.

Key words: Lymphomatoid papulosis. Children.
Cutaneous T cell lymphoma.
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