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Linfoma cutaneo primario
de células B, tipo pierna:
reporte de un caso

Mariana J. Martinez', Marina S. Meneses?, Ana L. Vannetti?, Ariel A. Samper® y Monica Martinez Bernal*

Los linfomas cutaneos de células B son un grupo heterogéneo de linfomas que se presentan en piel sin evidencia de compromiso
extracutaneo al momento del diagndstico y corresponden entre 20% al 25% de los linfomas cutaneos primarios. Presentamos un
caso de un linfoma primario cutaneo difuso de células B grandes, tipo pierna en una anciana, con mala respuesta al tratamiento.
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ABSTRACT

Primary cutaneous B-cell ymphoma, leg type: a case report

Primary cutaneous B-cell lymphomas are a heterogeneous group of lymphomas occurring in the skin without extracutaneous
involvement at time of diagnosis and constitute about 20-25% of primary lymphomas. A case of primary cutaneous diffuse large
B-cell ymphoma, leg type, in an elderly woman with a poor response to treatment is reported.
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» INTRODUCCION

El linfoma primario cutaneo difuso de células B gran-
des, tipo pierna es un trastorno linfoproliferativo de mal
pronéstico que afecta principalmente a mujeres ancianas
y se presenta como placas, nédulos o tumores rojo azula-
dos, solitarios o agrupados, siendo la pierna su localiza-
cion habitual. El examen histolégico muestra células gran-
des, como centroblastos o inmunoblastos, con fenotipo
para linaje B y fuerte expresién para Bcl-2. Se disemina
a 6rganos extracutaneos en el 43% de los casos. El tra-

tamiento para lesiones solitarias consiste en radioterapia
y en caso de compromiso multifocal se plantea la poliqui-
mioterapia. En la mitad de los casos, las lesiones recidivan
tras su correcto tratamiento.

» CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 77 afos de edad, con an-
tecedentes de anexohisterectomia e hipertension arterial
en tratamiento. Consulté a nuestro servicio por presen-
tar multiples papulas y placas eritematosas confluentes,
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asintomaticas, localizadas en pierna derecha; ademas se
destacaba la presencia de una lesién tumoral de dos cen-
timetro de didmetro, de ocho meses de evolucién.
Examen fisico: multiples papulas y placas eritematosas,
confluentes, algunas de configuracion anular, induradas a
la palpacion (Fig. 1) y una lesion tumoral cupuliforme de
dos centimetros de diametro de borde bien definido y su-
perficie irregular (Fig. 2), asintomaticas, de ocho meses de
evolucién
Examenes complementarios: se solicitaron estudios de
laboratorio de rutina, LDH y 2 microglobulina, los cuales
se encontraban dentro de limites normales. Radiografia de
térax, gammagrafia 6sea, ecodoppler de miembro inferior,
biopsia de médula ésea y tomografia axial computada de
torax, abdomen y pelvis, sin particularidades.

El estudio histopatologico de lesion tumoral infor-
mo epidermis sin alteraciones, dermis con infiltrado di-

Fig. 1: Multiples papulas y placas eritematosas confluentes, asin-
tomaticas, localizadas en pierna derecha de mujer anciana.

Fig. 2: Lesion tumoral eritematosa de dos centimetro de diametro.
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fuso de células medianas a grandes con ribete citoplas-
matico visible, nucleos irregulares y ovoides, cromatina
inmadura vesicular y nucléolos evidentes. Numerosas
mitosis (Fig. 3).

El estudio inmunohistoquimico expresé positividad

para CD45, CD19, CD20, MUM-1 y Bcl-2 con Ki-67: indice
de proliferacion estimativo del 80% (Fig. 4).
Evolucion: la paciente fue evaluada por el servicio de
hematologia y se decidi6 iniciar poliquimioterapia con R-
CHOP (rituximab- ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristi-
na y prednisona). El tratamiento no fue bien tolerado, por
lo que se debidé suspender y comenzar con radioterapia
sobre el area comprometida con una dosis total de 3000
cGy. Luego de diez meses, las lesiones en piel recidivaron
y aparecieron de manera concomitante adenomegalias in-
guinales, por lo que se decidio tratamiento paliativo con
radioterapia (Fig. 5). A los 17 meses del diagndstico de la
enfermedad se produjo su deceso.

» COMENTARIO

Los linfomas cutaneos primarios se definen como tal cuan-
do se originan en la piel sin evidencia de compromiso ex-
tracutaneo en el momento del diagnéstico. Pertenecen a
los linfomas no Hodgkin extranodales, entre los cuales la
piel es el segundo 6rgano mas frecuentemente afectado
luego del tracto gastrointestinal’.

Los linfomas cutaneos de células B (LCCB) corres-
ponden al 20-25% de todos los linfomas cutaneos. En
2008, la WHO-EORTC define al linfoma cutaneo difuso
de células grandes, tipo de la pierna como una entidad
clinica aparte.

Su etiopatogenia es desconocida. Se postula que
puede representar una respuesta linfoproliferativa a un es-
timulo antigénico cronico del tejido linfoide asociado a la
piel. Existe evidencia que vincula a la infeccion por Borrelia
burgdorferi con el desarrollo de este linfoma?.

Afecta principalmente a pacientes mayores de 70
afios, con predominio en mujeres 3-4:1'. Clinicamente se
presentan como nddulos o tumores eritematoviolaceos, de
consistencia firme, rapido crecimiento, localizado en una
0 ambas piernas, aunque también de manera infrecuente
pueden asentar en otras regiones tales como cabeza, cue-
llo, tronco y extremidades superiores®®.

Histolégicamente presentan infiltrados difusos de
células B grandes, no epidermotropo, con proporciones
variables de centroblastos tipicos, centrocitos e inmuno-
blastos, que comprometen la dermis, extendiéndose hacia
el tejido celular subcutaneo?.

Las células neoplasicas expresan marcadores de linaje
B como CD19, CD20, CD22 y CD79a, fuerte expresién de
Bcl-2, positividad para MUM1 y FOXP1, variable para Bcl-
6 y negatividad para CD10 y CD138.

Los examenes complementarios para estadificacion
incluyen: estudios de laboratorio que comprendan he-
mograma, LDH, B2 microglobulina y dosaje de inmuno-
globulinas (disminuyen en estadios avanzados, ya que la
célula B pierde la capacidad de formarlas). Los estudios



Fig. 3: A. (H/E 10x) Epidermis adelgazada con hiperqueratosis.
B. (H/E40x) Dermis infiltrada por linfocitos atipicos. C. (H/E 60x)
Células medianas a grandes con ribete citoplasmatico visible, nu-
cleos irregulares y ovoides, cromatina inmadura vesicular y nu-
cléolos evidentes.

Fig. 4: Técnica de inmunohistoquimica. CD20 positivo patrén
membrano-citoplasmatico. Bcl-2 positivo patrén nuclear y/o cito-
plasmatico. MUM-1 positivo patrén nuclear.

Fig. 5: A-B. Mdltiples lesiones tumorales eritematosas confluen-
tes, nétese la ausencia de ulceracion.
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por imagen comprenden: tomografia axial computada de
térax, abdomen y pelvis; se incluira la de cuello siempre y
cuando exista lesioén en cabeza o cuello. Ademas se debe
llevar a cabo una puncién aspiracion y biopsia de médula
6sea*8’. En el caso descripto, con los exdmenes comple-
mentarios solicitados, se descarto la extension de la enfer-
medad.

El prondstico de estos linfomas es desfavorable con
mayor tendencia a la diseminacion extracutanea. La tasa
de supervivencia a los 5 afos es de aproximadamente del
57-67%?. La expresion de Bcl-2 se reconoce como factor
de mal pronéstico en linfomas cutaneos de células gran-
des?.

De acuerdo a un estudio de 60 pacientes con LCCB,
tipo pierna, Grange et al mostré6 que aquellos enfermos
con lesiones localizadas en pierna tenian peor pronds-
tico comparado con aquellos pacientes con lesiones en
otras areas, observandose una supervivencia a los 3 afios
de 43% vs 77% respectivamente. Otros factores de mal
prondstico analizados fueron la edad mayor a 75 afios, la
presencia de multiples lesiones, la rapida progresion, las
recaidas numerosas y la presencia de diseminacién extra-
cutanea”®. Cabe destacar que cada uno de éstos factores
descriptos estuvieron presentes en el caso clinico presen-
tado.

En el 43% de los casos se extiende hacia tejidos extra-
cutaneos en un promedio de 20 meses desde el diagnés-
tico, siendo los principales érganos afectados los ganglios
linfaticos y el sistema nervioso central. Ademas también
puede comprometer hueso, rifidén, higado y bazo, en orden
de frecuencia, entre otros’.

Las recidivas son frecuentes aun luego del tratamiento
adecuado, presentandose aproximadamente en un 58%
si se las someti6 a radioterapia y 54% si el tratamiento
fue la poliquimioterapia’®. En el caso clinico descripto las
lesiones recidivaron a los diez meses de iniciado el trata-
miento.

El tratamiento, en caso de lesiones solitarias o locali-
zadas, consta de radioterapia local; por el contrario, cuan-
do las lesiones son multiples, se prefiere quimioterapia con
R-CHOP 139,

Se sugiere la eleccion del tratamiento de forma indivi-
dualizada, adaptado a la edad del paciente y se considera
la opcién de rituximab intravenoso como tratamiento pa-
liativo®.

» CONCLUSION

Elinterés del caso clinico radica en presentar una patologia
infrecuente que requiere un alto grado de sospecha clinica
para realizar un tratamiento multidisciplinario precoz. En
nuestro caso, la presentacion clinica fue tipica, afectando
la pierna de una mujer adulta, las lesiones exhibieron ra-
pida progresion, con recaida y diseminacién extracutanea
precoz, aun con tratamiento agresivo. Esto refuerza el con-
cepto de que el LCCB, tipo pierna presenta un prondstico
desfavorable con tendencia a la recaida y a la propagacién
a otros érganos.
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