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Introduccion

El linfoma de células T paniculitico representa me-
nos del 1% de todos los linfomas no Hodgkin. Se
distingue por placas y nédulos subcutaneos y es
mas frecuente en mujeres. El curso clinico puede ser
desde indolente hasta agresivo asociado a sindrome
hemofagocitico, presentando mal pronoéstico y res-
puesta pobre al tratamiento. En este reporte de caso
clinico hacemos mencién a un paciente con linfoma
de células T paniculitico cuyo tnico sintoma inicial
fue fiebre prolongada que posteriormente agrego
leucopenia y la aparicién de nédulos de pequeiio ta-
maiio en miembros superiores.
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Abstract

Panniculus T-cell lymphoma characterized by sub-
cutaneous plaques and nodules represents less than
1% of all non-Hodgkin's lymphomas, women affec-
tation is more frequently seen, and its course may
be indolent, or aggressive. In such a case usually
associates hemophagocytic syndrome showing a
poor prognosis with poor response to treatment.
In this report we comment on the case of a patient
with panniculitic T-cell lymphoma, whose only ini-
tial symptom was prolonged fever that later added
leukopenia and the appearance of small nodules in
the upper limbs.
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Introduccion

El linfoma T cutaneo representa aproximadamente
del 75 al 80% de todos los linfomas cutaneos prima-
rios. El linfoma de células T tipo paniculitico (LSCT)
es un linfoma primario postimico infrecuente, me-
nos de 1% de todos los linfomas no Hodgkin. Fue
descrito por primera vez por Gonzalez y colabora-
dores en 1991, jerarquizando por sus caracteristicas
histopatoldgicas y un curso clinico agresivo. Se
distingue clinicamente por placas y nédulos subcu-
taneos eritematosos que aparecen preferentemente
en las extremidades inferiores y en el tronco. Es mas
frecuente en mujeres en la tercera y cuarta década
de la vida, aunque también puede afectar a hombres
y nifios®?. Afecta preferentemente al tejido celular
subcutaneo (TCS), y las células que lo constituyen
expresan habitualmente el fenotipo de los receptores
TCR-a/p 0 mas raramente TCR-y/8"?. Este subtipo
de linfoma tiene un curso indolente. Sin embargo si
se asocia a sindrome hemofagocitico presenta mal
prondstico y baja respuesta al tratamiento®. Expo-
nemos el caso de un paciente de 19 afos de edad, con
diagnéstico de linfoma T paniculitico que presento
fiebre persistente asociado a leucopenia y pequefios
nodulos subcutaneos en miembros superiores.

Caso clinico

Paciente masculino de 19 afos sin antecedentes
personales patoldgicos, que fue derivado por sin-
drome febril prolongado de dos meses de evolucién
asociado a leucopenia, tratado previamente con an-
tibioticoterapia empirica con resolucién temporal
de los registros febriles. Examen fisico sin adeno-
patias ni organomegalias Estudio hematolégico de
sangre periférica: Hb 13.7 g/dL, Hto 43%, leucocitos
2.200/mm? (60% pmn., 30% linf., 10% mo), plaque-
tas 288.000/mm’ Lab: ERS: 10 mm, PCR: 7 mg/dl
(VN< 5), LDH: 1100 UI/L, ferritina: 679 ng/L (VN
< 365). Se solicitd ecocardiograma normal. Se reali-
z6 tomografia con hallazgo de adenomegalias a nivel
de ambos huecos axilares (16 mm), multiples areas
hiperdensas a nivel del TCS en extension toraco-ab-
dominal anterior y posterior. (Figuras 1y 2).

Se realiz6 PAMO + CMF - biopsia + mielocultivos.
En el aspirado de médula 6sea se observaron cam-
bios megaloblastoides moderados en serie roja y li-
gera displasia granulocitica, con disminucién de la
diferenciacion final.

La citometria de flujo informo que en la subpobla-
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cion T se detect6 un desbalance en la relacion CD4/
CDs.

El paciente continud con registros febriles, sin patrén
especifico y sin cambios en el estudio hematoldgico
de sangre periférica (EHSP). Ferritina, LDH y PCR en
ascenso. Mielocultivo: negativo. Se realizé intercon-
sulta con Reumatologia, que solicité FAN, FR, C3-C4:
negativos. Serologia brucelosis: negativa

En el dia +7 intercurrié con edemas en ambos brazos
se solicitd ecografia con hallazgo de aumento de la
ecogenicidad TCS de etiologia inflamatoria/infeccio-
sa, y celulitis (Figura 3), por lo que se decidi6 la rea-
lizacién de biopsia + cultivo de TCS. Posteriormente
inicié tratamiento empirico con corticoides por sos-
pecha etioldgica autoinmune. Se obtuvieron resulta-
dos de cultivo de TCS negativo. El paciente presento
mejoria de curva térmica e incremento en recuento
leucocitario. Se otorgé alta hospitalaria con corticoi-
des a la espera de resultado de biopsia TCS y ANCA.
Se recibié biopsia del TCS: reactividad de mem-
brana para CD45 y CD3 en células linfoides KI67
60%. Presencia de macréfagos CD4+, linfocitos B
(CD20+) escasos. Diagndstico: infiltracion inters-
ticial linfoide hipodérmica compatible con LNH
IHQ: LNH T cutaneo (CD3+, CD8+, granzime B+)
tipo paniculitis (WHO 2016).

Ya con un diagnostico filiado se recibio el reporte de
la biopsia de médula 6sea sin infiltracion, levemente
hipocelular con dishemopoyesis. El paciente presen-
t6 mejoria de la curva térmica con inicio de corti-
coides. Sin embargo las lesiones nodulares en miem-
bros superiores presentaron mejoria parcial, por lo
que se afiadio ciclosporina al esquema terapéutico.
Actualmente el paciente se encuentra en seguimien-
to con evolucion favorable sin intercurrencias.

Discusion

El LSCT es una variante distintiva de los linfomas
cutaneos de células T, que se presenta como nddulos
subcutaneos de apariencia inflamatoria, histologica-
mente constituidos por un infiltrado denso de lin-
focitos de tamano mediano a grande, de apariencia
atipica, hipercromaticos y con nucleos angulados
con un patrdn de proliferaciéon predominantemen-
te lobulillar, aunque pueden entrar en distribucion
septal y rodear a las células adiposas del TCS. Se
pueden hallar entremezclados algunos histiocitos
benignos, células plasmaticas o neutrdfilos en los
16bulos?. Se clasificaba en dos subtipos diferentes:
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Figura 1.

Figura 2.

Figura 3.

un LSCT de curso indolente (82%), parecido a una
paniculitis histiocitica citofdgica, con fenotipo de
células T TCR o/ citotdxicas, CD8+, CD56-, y su-
pervivencia 5-10 afios, y un LSCT de curso agresivo
(18%), fenotipo TCR y/d citotdxico, CD8-, CD56+,
EBV+, con supervivencia de un aino®.

Sin embargo, desde la reuniéon de la EORTC en
2004, se considera sélo LSCT aquellos casos con fe-

HEMATOLOGIA « Volumen 27 Ne 1: pdginas, 2023

notipo habitualmente CD3+, CD4-, CD8+, CD30-,
CD56-, y TCR a/p restringidos al tejido celular sub-
cutdneo, en los que el sindrome hemofagocitico es
poco frecuente y que, en general, presentan un curso
indolente, con supervivencia a los 5 afios del 80%. El
segundo subtipo de LSCT, con TCR y/d se engloba
ahora dentro de un grupo provisional aparte dentro
de los linfomas T cutdneos®.



Normalmente, el LSCT afecta a adultos jovenes en-
tre 30 y 50 afos, aunque se han descrito casos en
nifnos. Del total de los pacientes reportados, mas de
la mitad son mujeres.

Clinicamente se manifiesta por la presencia de né-
dulos o placas, tinicos o multiples, usualmente no ul-
cerados (80%). Se localiza principalmente en miem-
bros inferiores y con menor frecuencia en tronco,
extremidades superiores y cara®. Las lesiones pue-
den regresar de forma espontanea o persistir. Se han
descrito casos progresivos o con complicaciones sis-
témicas concomitantes como la hemofagocitosis®.
El edema facial como caracteristica de presentacion
de LSCT ha sido también descrito en otros reportes
de casos quienes sugieren que cualquier lesion cuta-
nea atipica con aparente componente inflamatorio
subcutaneo deben incluir como diagndstico diferen-
cial el LSCT®.

En raras ocasiones, LSCT también imita la derma-
tomiositis, mostrando asimismo una erupcion de
heliotropo como debilidad muscular proximal®.
Nuestro caso presento lesiones nodulares eritema-
tosas en brazos.

El diagndstico diferencial de esta entidad es en oca-
siones dificil por la localizacién atipica del infiltrado
linfoide, ademas de la clinica inespecifica y la pre-
sencia de sintomas sistémicos. Se deben excluir
siempre las paniculitis reactivas o las formas autoin-
munitarias, como la paniculitis lapica y la dermato-
miositis. En cuanto a la paniculitis lpica, su presen-
tacion clinica es generalmente dificil de diferenciar.
Algunas claves que ayudan en su diferenciacién son
la presencia de células plasmaticas en la paniculitis
lupica y los agregados nodulares de células B que
forman centros germinales en la periferia de los
l6bulos, mientras que, en los estudios moleculares,
en el linfoma de células T tipo paniculitico se evi-
dencia, la mayoria de las veces, la presencia de un
reordenamiento clonal”. Por otro lado, muchos pa-
cientes que han sido diagnosticados de paniculitis
histiocitica citofagica son, en realidad, verdaderos
LSCT, ya que estas patologias se solapan-.

El tratamiento en esta patologia es controvertido,
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basado en el fenotipo y en la agresividad de la en-
fermedad. La mayoria de veces es suficiente el ma-
nejo con esteroides sistémicos a 1 mg/kg/dia. Pue-
de combinarse con hidroxicloroquina o colchicina
con adecuada reaccion terapéutica en algunos casos
si asociado a una observacién estricta®”. Se han
reportado también casos de reaccién terapéutica
completa y largas tasas de remision, con ciclospo-
rina como monoterapia o en combinacién con me-
totrexato”®. En las formas agresivas, resistentes o
asociadas al sindrome hemofagocitico, se hace ne-
cesario el manejo con poliquimioterapia asociada a
radioterapia, con esquemas tipo CHOP o variacio-
nes. En casos resistentes al tratamiento, el trasplan-
te alogénico de médula 6sea podria llegar a ser de
utilidad, aunque se ha reportado una tasa de super-
vivencia de tan sélo dos afios y deberia reservarse
unicamente para la enfermedad progresiva con afec-
tacion extracutdnea”. En nuestro paciente se inici6
tratamiento con corticoides que mejoraron la curva
térmica, pero ante la persistencia de lesiones cuta-
neas y confirmacién de diagnostico se decidié ini-
ciar tratamiento con ciclosporina presentando bue-
na respuesta. El pronéstico de la entidad es variable;
sin embargo, se considera una entidad lentamente
progresiva, con buen prondstico y supervivencia a
cinco afios de mas del 50%. Sin embargo, en pre-
sencia de sindrome hemofagocitico se asocia a mala
respuesta al tratamiento con pron6stico pobre®”,

Conclusiones

El LSCT es un tipo de linfoma raro, en ocasiones
agresivo. El diagnoéstico suele ser complicado por
los sintomas inespecificos y sistémicos que pueden
ser solapados con otras entidades, pudiendo debutar
como una paniculitis inespecifica o, como en nues-
tro caso, con un sintoma inespecifico como la fiebre.
Dada la baja frecuencia de presentacién y la escasa
bibliografia, muchos autores recomiendan que se
tenga en cuenta la entidad ante la presencia de lesio-
nes atipicas, continuando, de ser conveniente, con
biopsias secuenciales y estudios inmunohistoquimi-
co, genéticos y moleculares completos.
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