Galicia Clinica | Sociedade Galega de Medicina Interna

Linfoma T tipo paniculitis

en paciente con lupus cutaneo discoide cronico

Panniculitis-like T lymphoma

in a patient with cutaneous chronic discoid lupus

Lucia Alvela-Suarez', Ignacio Novo-Veleiro', José Mario Sabio?, Juan Jiménez-Alonso?

" Servicio de Medicina Interna Hospital Universitario de Salamanca. Salamanca.
2 Unidad de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas. Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada.

Resumen

Presentamos el caso de un paciente diagnosticado de lupus discoide
crénico que, tras un episodio de paniculitis lUpica, presenté lesiones de
similares caracteristicas que, una vez biopsiadas, fueron compatibles con
un linfoma T cutaneo tipo paniculitis. El diagnostico diferencial entre estas
dos entidades es, en ocasiones, complejo y algunos autores defienden
que se trata de diferentes formas de la misma entidad.

PALABRAS CLAVE: Lupus Discoide, Paniculitis Lupica, Linfoma T Cutaneo
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El linfoma T tipo paniculitis es una forma rara de linfoma no
Hodgkin, que afecta al tejido celular subcutaneo. Dentro del
diagnostico diferencial de dicha patologia se incluye la pa-
niculitis Iupica. Los sintomas acompafantes son variables:
sindrome hemofagocitico, pancitopenia, fiebre y hepatoes-
plenomegalia. Su tratamiento no esté estandarizado y puede
asociar una elevada mortalidad.

Caso Clinico

Varon de 29 afos con antecedentes personales de lupus dis-
coide cronico de 8 afios de evolucion diagnosticado mediante
clinica y biopsia compatibles y en tratamiento con hidroxiclo-
roquina (200 mg/dia). Dos afios antes habia sido ingresado por
fiebre y lesiones cutaneas consistentes en placas induradas no
pruriginosas ni dolorosas, localizadas en brazos y abdomen.
Dichas lesiones fueron biopsiadas objetivandose un infiltrado
lobular linfohistiocitario en el tejido celular subcutaneo, en torno
a una zona central de necrosis con depdsito de fibrina, compa-
tible con paniculitis IUpica. El cuadro se resolvio con prednisona
oral, manteniéndose asintomatico durante los dos afios siguien-
tes. Posteriormente, presentd un nuevo episodio de similares
caracteristicas, con fiebre y placas induradas en tdrax anterior,
region deltoidea derecha y cara anterior de muslo izquierdo. No
referia ninguna otra clinica ni presentaba otras alteraciones en
la exploracion fisica. En la analitica destacaba unos niveles de
lactodeshidrogenasa persistentemente elevados (>600 U/l), una
velocidad de sedimentacion globular de 73 mm/h, una beta-2
microglobulina de 3.72 mg/I y anticuerpos antinucleares posi-
tivos patron homogéneo a titulo de 1/320. El resto del estudio
de autoinmunidad fue negativo. Se realizo una PET para descar-
tar un posible origen paraneoplasico del cuadro, ya que en esta
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Abstract

We report the case of a patient with chronic discoid lupus, after an epi-
sode of lupus panniculitis, he showed lesions of similar characteristics
that, once biopsied, were compatible with cutaneous panniculitis-like T
cell lymphoma. The differential diagnosis between these two entities is
sometimes complex, some authors argue that both are different forms of
the same entity.
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ocasion no se obtuvo respuesta al tratamiento con corticoides,
mostrando multiples captaciones cutaneas en torax y extremida-
des inferiores. El resto de pruebas complementarias, tanto mi-
crobioldgicas como de imagen, fueron normales. Se realiz una
biopsia cutanea compatible con una paniculitis lobulillar y septal,
con presencia de numerosos elementos linfoides de pequefio y
medio calibre, algunos atipicos y con mitosis, con importante
cariorrexis extracelular y en el seno de histiocitos macrofdgicos;
se apreciaban también focos de necrosis y algunos elementos
linfoides que infiltraban la pared de arteriolas pero sin necro-
sis; en la inmunohistoquimica el infiltrado era de estirpe Ty con
indice de proliferacion alto (alrededor del 40%). El diagnostico
final fue de linfoma T tipo paniculitis. Se inicio tratamiento con
bexaroteno y prednisona, pero ante la progresion del proceso
se sustituyd por ciclosporina A (75 mg/12 h) y corticoides con
buena tolerancia y evolucion favorable. Actualmente se encuen-
tra en remision completa, asintomatico y sin datos de actividad
tumoral en la PET.

Discusion

Gonzalez et al, describieron en 1991 las caracteristicas
de los linfomas T que afectaban al tejido celular subcuta-
neo’. En 1994 fueron incluidos dentro de la clasificacion
Europea-Americana de linfomas denominandose Linfoma
Subcutaneo de Células T Paniculitis-Like (SPTCL)?. En
2005 se recogieron en la clasificacion de linfomas cuta-
neos de la OMS® y en 2008 se agruparon dentro de los
linfomas cutaneos T gamma/delta. La presentacion clinica
habitual consiste en multiples nédulos subcutaneos o pla-
cas induradas indoloras que aparecen fundamentalmente
en tronco y extremidades, acompafados en ocasiones de
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fiebre, mialgias y en un 50% de los casos de citopenias®.
En el tejido afectado se observa un infiltrado inflamatorio
compuesto por linfocitos T con marcada atipia, nucleos
grandes y cariorrexis, que afecta a los lobulillos grasos for-
mando un anillo alrededor de los adipocitos necrdticos. Es-
tos linfocitos expresan habitualmente CD3, TIA-1 y CD8®.
El diagndstico diferencial es amplio e incluye paniculitis
mas benignas como la paniculitis lipica, compartiendo
ambas hallazgos histopatoldgicos, lo que hace necesarios
estudios genéticos para poder diferenciarlas’, aunque por
lo general la inmunohistoquimica suele facilitar el diagnos-
tico®. Ambas patologias se agrupan clasicamente dentro
de un conjunto de alteraciones conocidas como paniculi-
tis lobular linfocitaria y algunos autores defienden que se
trata de diferentes formas de dicha paniculitis® e incluso
que una puede evolucionar a la otra'®, como podria ser
en el caso presentado. El tratamiento de este linfoma no
esta plenamente estandarizado. Las variantes poco agre-
sivas, en las que el sindrome hemofagocitico es poco fre-
cuente, responden habitualmente a tratamiento estandar
tipo CHOP. En las variantes mas agresivas, actualmente
incluidas dentro del subtipo de linfomas cutaneos T y/0, la
ciclosporina A suele ser eficaz'". La supervivencia a 5 afios
alcanza el 80% en los casos que responden inicialmente
al tratamiento.
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