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SUMMARY

B-cell cutaneous lymphomas are a heterogeneous group of lymphomas that appear on skin with no evidence of
extracutancous involvement at the time of diagnosis and correspond between 20% and 25% of primary cutaneous
lymphomas. We present a case of diffuse primary B-cell lymphoma of large B-cell, diagnosed with clinical and
pathological anatomy, typified by immunohistochemistry in an 87-year-old patient with multiple baseline pathologies,
polymedicated, with good cutancous response to treatment.
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RESUMEN

Los linfomas cutdneos de células B son un grupo heterogéneo de linfomas que se presentan en piel sin evidencia de
compromiso extracutdneo al momento del diagndstico y corresponden entre 20% al 25% de los linfomas cutdneos
primarios. Presentamos un caso de un linfoma primario cutdneo difuso de células B grandes, tipo pierna, diagnosticado
con la clinica y anatomia patoldgica, tipificado por la inmunohistoquimica en un paciente de 87 afos con mdltiples
patologias de base, polimedicado, con buena respuesta cutdnea al tratamiento instaurado.
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INTRODUCCION

Los linfomas cutdnecos primarios de células B son un
grupo heterogéneo de neoplasias linfoides de curso
clinico indolente que tienden a permanecer localizados
en la piel y sélo en raras ocasiones presentan una
diseminacién extracutdnea.

Como grupo, los linfomas cutaneos primarios de células
B presentan un mejor prondstico que los de células T.

Una evaluacion correcta de los pacientes en los que
se sospeche la presencia de un linfoma cutdneo
de células B requiere la correlacion adecuada de la
informacién clinica, los hallazgos histopatolégicos e
inmunofenotipicos y los datos de biologia molecular.
El diagnéstico definitivo, ademads, debe tener en cuenta
el subtipo especifico segin las clasificaciones actuales
de los linfomas.

El tratamiento inicial suele ser conservador, bien
mediante exéresis quirdrgica, si es factible, o mediante
radioterapia convencional localizada para las lesiones
primarias de mayor tamafo o en caso de recurrencias.
Solo se recomienda tratamiento poliquimioterdpico
para los pacientes con una enfermedad cutdnea

extensa, en aquellas formas o subtipos que se
consideran de curso agresivo o en casos con afectacion
extracutdnea y, a menudo, en combinacién con
radioterapia local.

CASO CLINICO

Varén, 87 afios, paraguayo, casado, jubilado, procedente
de medio urbano, consulta por una lesién sobre elevada
rojiza tipo picadura de insecto en pierna derecha de 9
meses de evolucién, con aumento progresivo de tamario,
y sensacion de hormigueo. Consulté con facultativo
quién indica ATB VO y tépicos (betametasona topica
y cremas hidratantes), sin mejoria. Hace 2 meses
aparecen mds lesiones de gran tamano, abarcando
toda la pierna derecha, algunas drenan secrecién
serohemdtica. Se realiza curaciones con iodopovidona,
con empeoramiento de las lesiones.

Hace 1 mes lesion sobre elevada roja en mentén con
aumento progresivo de tamafio y nimero. Recibe
cefalexina, AINES, dcido fusidico + betametasona, sin
mejoria, por lo que acude a nuestro servicio.

Pérdida de 10 Kg desde el inicio del cuadro.
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Antecedentes patolégicos personales

HTA, Enfermedad de Parkinson, Cirugia de préstata
hace 20 anos por Carcinoma de préstata, Cardiopatia
1squémica con marcapasos, Fx tabaquista, Antecedente
de Neumotoérax por rotura de bulla. En tratamiento
actual con: Losartan 50 mg/50 mg, Amlodipina
10mg/d, Memantina 10mg/10mg, Alprazolam 0,5> mg/d,
Quetiapina 100mg/d, Donepecilo 10mg/d, Tamsulosina
0,4 mg/d.

Antecedentes patolégicos familiares
Madre fallecida por Cancer de colon.
Examen fisico

* Placa hiperpigmentada de bordes irregulares, limites
netos, que abarca toda la circunferencia de la pierna
derecha, con dreas hipopigmentadas y descamativas
en extremo distal, sobre la que asientan multiples
tumores eritematovioldceos redondeados bien
delimitados de consistencia solida eldstica de cuyos
didmetros oscilan de 5 a 40 mm (Fig. 1).

* Lamayor de aproximadamente 40 mm de didmetro
en tercio inferior cara anterior de pierna derecha,
friable y con costras hematicas. Hiperqueratosis
plantar y subungueal de primer dedo de pie derecho
(Fig. 2).

e Tumoracién eritematosa redondeada de bordes
regulares limites netos de consistencia sélida dura
de 1 em de didmetro en mentén lado derecho y otra
de iguales caracteristicas de 1,5 cm en regién infra

Figure 1: Clinic. Multiple erythemato violaceous tumors that settle in
the lower third of the anterior face of the right leg.

Figure 2: Clinic. Multiple well-demarcated rounded erythematous
violaceous tumors of solid elastic consistency, between 5 and 40 mm
in right leg. Plantar and subungual hyperkeratosis of the right first toe.

© Our Dermatol Online 2.2019

labial izquierda (Fig. 3).
* Paciente caquéctico, sin adenomegalias ni otras
lesiones en piel.

Se toma biopsia de una de las lesiones nodulares de la
pierna, la cual muestra epidermis preservada y proceso
neoplasico asentado en dermis superficial y media de
crecimiento difuso. Ausencia de afectacion epidérmica
o epidermotropismo. La proliferacion celular observada
es de estirpe linfoide y crecimiento difuso (Fig. 4).

A mayor aumento observamos que se trata de una
proliferacion linfoide atipica constituida por células
grandes con ntcleos vesiculares, uno o més nucléolos
evidentes y citoplasma escaso a moderado. Crecen
en forma difusa desde la dermis papilar a la reticular
profunda. En dreas adoptan un patrén nodular. Se
ven escasos linfocitos pequenios mezclados. El indice
mitético es alto (Fig. 5).

ettt § _N

Figure 3: Clinic. Erythematous solid tumor of 1 cm in diameter on
right side chin. Cachectic patient, without adenomegalias or other
skin lesions.

Figure 4: Histopathology. Neoplastic diffuse process settled in
superficial and mid dermis. Absence of epidermal involvement or
epidermotropism. The cell proliferation observed is of lymphoid strain
and diffuse growth (HE 10X).
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Inmunohistoquimica

Las células linfoides son CD 20+, CD10-, MUM 1+,
BCL 2+, BCL 6+/-.

Laboratorio

HMG: Gb 5.800/mm3, N 67%, L. 31%, Eo 9%, Hb
11,2 g/dl, Hto 35%, Plaquetas 190000/mm3. Urea:
64 mg/dl; Creat 1,78 mg/dl; Perfil hepatico, lipidico:
En rango. VDRL y HIV No Reactivas. PAS total:
0,04 ng/ml.

Ecocardiografia

FE: 65%, dilatacion de Al, Insuficiencia mitral y
tricuspidea, Hipertension pulmonar leve.

Ecografia renal y vesico prostatica

Quiste renal simple lado izquierdo. Logia prostatica de
caracteristicas normales sin signos de recidiva.

TAC con contraste de cuello, térax, abdomen,
pelvis

sin tumoraciones.
Biopsia de Médula Osea

Fragmento de tejido éseo esponjoso con espiculas
6scas adelgazadas, notindose abundante tejido
adiposo con tejido medular que muestran células
de las tres lineas hematoldgicas. No se observan
infiltracion extrinseca.

vesicular nuclei, one or more nucleoli and scarce cytoplasm. The
mitotic index is high (HE 40X).
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Diagnéstico final

Sindrome antifosfolipidico en paciente con artritis
reumatoidea. Linfoma B Cutdneo Primario Difuso de

Células Grandes, Tipo Pierna (PCDLBCL, leg type).
Evolucion y tratamiento

El paciente tenia 50 kg de peso por lo que inicid
Rituximab 375 mg/m2, con etapa de induccion: Dosis
de ataque 600 mg cada 28 dias por 6 dosis. Recibid las 6
sesiones con mejoria casi total de las lesiones cutineas,
pero fallece tras dltima sesién por complicaciones
infecciosas.

Prior to the study, patient gave written consent to the
examination and biopsy after having been informed
about the procedure.

COMENTARIOS

Los linfomas cutdneos primarios se definen como
tal cuando se originan en la piel sin evidencia de
compromiso extracutdneo en el momento del
diagnéstico. Pertenecen a los linfomas no Hodgkin
extranodales, entre los cuales la piel es el segundo
6rgano mds frecuentemente afectado luego del tracto
gastrointestinal [1-3].

Los linfomas cutaneos de células B (LCCB) corres-
ponden al 20-25% de todos los linfomas cutdnecos. En
2008, la WHO-EORTC define al linfoma cutdneo
difuso de células grandes, tipo de la pierna como una
entidad clinica aparte [1,2].

Su etiopatogenia es desconocida. Se postula que puede
representar una respuesta linfoproliferativa a un es-
timulo antigénico crénico del tejido linfoide asociado
ala piel. Se desconocen los mecanismos implicados en
la presencia o persistencia de estas células neopldsicas
malignas en dermis; sélo en algunos casos se demostrd
presencia de agentes infecciosos tales como herpes virus
tipo 8, VIH, VHC, bacterias como Borrelia Burgdorferi
o en el contexto de enfermedades autoinmune [1,2,4].

Afecta principalmente a pacientes mayores de 70 afios,
con predominio en mujeres 3-4:1 [1,3].

Clinicamente se presentan como n6dulos o tumores
eritematovioldceos, de consistencia firme, rapido
crecimiento, localizado en una o ambas piernas, aunque
también de manera infrecuente pueden asentar en
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otras regiones tales como cabeza, cuello, tronco y
extremidades superiores [1,4,5].

Los aspectos histopatolégicos estin dados por un
infiltrado linfoide difuso, no epidermotropo, existiendo
una zona de coldgeno denominada zona de Grenz.
El infiltrado corresponde a células grandes, con
nicleo al menos 2 veces mds grande que un linfocito
pequeno, el cual puede extenderse hasta tejido celular
subcutineo [2,4,6,7].

Fl estudio inmunohistoquimico pone de manifiesto
células neoplasicas que expresan antigenos linfoides de
células B (CD19, CD20, CD22, CD79 a). Asimismo,
también el bel6 puede ser positivo en la mayoria de los
casos; el bel2 es fuertemente positivo en los LCCB de
células grande tipo pierna, lo que lo diferencia de otras
localizaciones, donde su expresion es menor, mientras que
el CD10 es negativo en la mayoria de los casos [2,4,6,7].

La tasa de supervivencia a los 5 afios es de
aproximadamente del 57-67%; se reconoce como factor
pronostico, ademds del bel2, alalocalizacion anatémica,
siendo menos agresivo cuando asienta en otro sitio fuera
de la pierna, como nuestro caso [2,4,7-11].

El tratamiento recomendado incluye radioterapia,
exéresis quirdrgica o la administracion intralesional
de quimioterdpicos (cisplatino) para las lesiones
tunicas y poliquimioterapia con R-CHOP (rituximab,
ciclosfosfamida, doxirubicina, vincristina y
prednisona) para las lesiones multiples y cuando la
progresion de la enfermedad es objetivada, podria
plantearse el uso de monoterapia con rituximab
(anticuerpo monoclonal anti-CD20), dependiendo
cada caso en particular. El curso clinico es favorable,
aunque ocasionalmente desarrollan recurrencias

cutdneas [2,4,6,7-11].

En conclusion, presentamos este caso por tratarse
de un linfoma cutdneo primario poco frecuente,
constituyendo el primer caso en nuestro servicio, ademas
de resaltar la buena evolucién con quimioterapia unica

© Our Dermatol Online 2.2019

con Rituximab, teniendo en cuenta la edad de nuestro
paciente y sus comorbilidades.

Consent

The examination of the patient was conducted
according to the Declaration of Helsinki principles.
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