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RESUMEN

La neoplasia de células dendriticas plasmocitoides
blasticas es una neoplasia hematoldgica poco
frecuente. Se origina a partir de las llamadas células
dendriticas plasmocitoides tipo 2. La frecuencia
de la enfermedad es muy baja, < 1% del total de
las neoplasias hematoldgicas. Clinicamente es
muy agresiva y el compromiso cutdneo representa
la manifestacién mas comun, constituyendo en
ocasiones la Unica forma de presentacién. Si bien
en un primer momento la neoplasia puede estar
limitada a la piel, la progresién de la enfermedad
con compromiso de otros drganos se observa
en casi todos los pacientes. El prondstico es
rdpidamente letal en ausencia de quimioterapia.
El trasplante de médula dsea es considerado
la mejor opcién terapéutica actual. En este
reporte presentamos un caso de neoplasia de
células dendriticas plasmocitoides blasticas que
mejord satisfactoriamente con el tratamiento
guimioterapéutico.
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ABSTRACT

Plasmocytoid blast dendritic cell neoplasia is a
rare hematologic malignancy. It originates from
the so-called plasma cells type 2 dendritic cells.
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The frequency of the disease is very low (<1% of
the total of hematological malignancies.) Clinically,
it is very aggressive where cutaneous involvement
represents the most common manifestation,
constituting at times the only presentation form.
Although the neoplasm may initially be limited
to the skin, the progression of the disease with
involvement of other organs is observed in almost
all patients. The prognosis is rapidly lethal in
the absence of chemotherapy. Bone marrow is
considered the best current therapeutic option. In
this report we present a case of blast plasmacytoid
dendritic cell neoplasia that improved satisfactorily
with chemotherapy treatment.
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INTRODUCCION

La neoplasia de células dendriticas plasmocitoides
blasticas (NCDPB) es un tumor clinicamente
agresivo que deriva de los precursores de las
células dendriticas plasmocitoides (CDP) o células
dendriticas tipo 2. Previamente esta entidad fue
denominada neoplasia hematodérmica CD4/ CD56+
agranular, linfoma/leucemia NK blastico y leucemia
de células NK CD4+ granulares.!

En la mayoria de los casos se manifiesta como
una enfermedad cutanea localizada en forma de
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nddulos, parches eritematosos e hiperpigmentacion
gue simulan pequefias contusiones y eritema que
rdpidamente se vuelven generalizados.?

La primera valoracion clinica generalmente es
efectuada por el dermatdlogo. En el 50% de los
casos, al momento del diagndstico, la enfermedad
se encuentra limitada a la piel y 40% a 50% de
los casos pueden presentar afecciéon de ganglios
linfaticos; entre 60% a 90% infiltran la médula
Osea, y es raro el compromiso esplénico, de las
mucosas o0 que presenten sintomas B al momento
del diagnodstico.?

Se presenta mayoritariamente en personas de
edades avanzadas, sin embargo, también se han
reportado casos pediatricos.>*

En el diagndstico y sub-clasificacion de Ia
enfermedad es fundamental la contribuciéon de
técnicas complementarias, lo cual se establece con
el estudio histopatoldgico de las lesiones cutaneas
por la proliferacion de células mondtonas de tipo
bldstico que infiltran densamente la dermis con
expresion positiva para CD4, CD43, CD45Ro y CD56,
asi como también los antigenos asociados a CDP:
CD 123 (identifica la cadena a del receptor de IL-3),
BDCA-2/CD303, TCL1, CLA (cutaneous lymphocite-
associated antigen). Por lo general no presenta
marcadores de linajes celulares By T y raramente,
el CD56 puede ser negativo, pero esta situacidon no
descarta el diagndstico si se encuentran presentes
el CD4, CD123 y el TCL1.>*

El prondstico es malo, y muchos pacientes mueren
en un periodo corto después del diagndstico,
con una supervivencia global de 17 meses
aproximadamente.®®

CASO CLiNICO

Paciente de sexo masculino de 77 afios, hipertenso,
portador de enfermedad pulmonar obstructiva
cronica y estenosis adrtica severa que habia
consultado por multiples lesiones nodulares
eritemato —violaceas, no dolorosas, no pruriginosas
de 6 meses de evolucion que iniciaron en ambos
miembros superiores y progresaron de manera
rapida abarcando la region del térax, abdomen y
rostro, asociado a adenopatias axilares y cervicales
palpables (Figura 1).
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Figura 1 (A)
Placas infiltradas eritemato-violaceas en oreja.

Figura 1 (B)

Entronco multiples tumoraciones eritemato-violaceas
firmes, algunas de aspecto purpurico, no moviles, de
diferentes tamafios entre 2 — 4 cm de didmetro, de
bordes bien definidos, no dolorosas.

El paciente no presentaba sintomas sistémicos
como fiebre, sudoracién nocturna y pérdida de
peso.

Los examenes de laboratorio iniciales mostraron
niveles séricos de creatinina de 2.16 mg/dl; urea

58mg/dl; triglicéridos 307mg/dl; marcadores
hepaticos y proteicos en rangos normales. El



hemograma evidenciaba un recuento de leucocitos
de 4200/uL; con 32% de linfocitos; 54% de
neutrofilos; 2% de monocitos; blastos de 12%;
hemoglobina 8.7 mg/dl; hematocrito de 27% y un
recuento de plaquetas 170.000/pl.

Figura 1 (C)

En miembros superiores multiples nédulos y tumores
eritemato-violaceos. El tumor de mayor tamano
se encontraba localizado a nivel de cara posterior
de brazo izquierdo de aprox. 8x5cm, de coloracion
violacea, con areas de necrosis, de consistencia
sélida eldstica.

Figura 2 (A)

Denso infiltrado mononuclear que compromete casi
todo el espesor de la dermis hasta la hipodermis,
respeta la dermis papilar con presencia de una banda
de Grenz.

CASO CLINICO

En el barrido tomografico se habian observado
multiples adenopatias; en cadenas cervicales,
axilares e inguinales.

Se realizd biopsia cutanea en donde se observéd
una dermis con un infiltrado denso mononuclear
difuso que comprometia todo el espesor hasta
la hipodermis, pero respetaba la dermis papilar y
la presencia de una banda de Grenz a nivel de la
dermis papilar (Figura 2.A y B).

Se solicitd inmunohistoquimica que resultod positiva
para CD4 (+); CD56(+); TdT (+); y negativas para la
serie de linfocitos B; T y mieloide (Figura 3.A-C).

La puncién aspirativa de médula dsea (PAMO)
reveld infiltracion con 90% de blastos de tamafio
mediano, nucléolo no muy evidente, cromatina
algo condensada, citoplasma baséfilo, agranular,
algunos con vacuolas.

Conloshallazgosclinicos e histopatolégicosserealizd
el diagnéstico de neoplasia de células dendriticas
plasmocitoides bldsticas con compromiso cutaneo
extenso y de médula ésea.

Se inicié tratamiento quimioterapico con esquema
VAMP (Vinblastina, Doxorrubicina, Metotrexate,
Prednisona), con mejoria clinica notable y reduccion
significativa de las lesiones en los controles
siguientes (Figura 4).

Figura 2 (B) A mayor aumento, un infiltrado mono-
nuclear de células atipicas, algunas con citoplasma
claro, de bordes mal definidos, sospechoso de
proceso linfoproliferativo secundario a piel.
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Figura 3 (A) Tinciones con inmuno-
histoquimica mostraron una positi-
vidad para CD4.

CASO CLINICO

Figura 3 (C) Con expresion nuclear
para TdT. Negativas para lineas de
linfocitos T, B y mieloide.

Figura 4 (A) Pretratamiento. (B) Reduccidn significativa de las lesiones al sexto mes de haber iniciado esquema
VAMP (Vinblastina, Doxorrubicina, Metotrexate, Prednisona).

COMENTARIOS

Dado que la neoplasia de células dendriticas
plasmocitoides blasticas es un linfoma cutaneo
poco frecuente, agresivo, y de mal prondstico, es
necesario conocerlo para tener un alto indice de
sospecha clinica.’

El compromiso cutaneo es la forma de presentacion
inicial, generalmente como parches equimoéticos,
en placas o nddulos de tonalidad violacea, Unicos
o multiples. Nuestro paciente al momento del
diagndstico presenté compromiso cutaneo extenso,
asi como lo describen Cota y cols en un estudio con
33 casos en donde el 55% de los casos de NBCDP se
presentd de manera generalizada.™
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El compromiso extracutaneo al inicio de la
enfermedad, estd presente en mas de la mitad de
los pacientes, por compromiso de la médula dsea y
ganglionar,' como ocurrid en nuestro caso.

La clave diagndstica se basa en la inmuno-
histoguimica, siendo los marcadores tipicamente
positivos para CD4, CD56 y TdTy aunque el marcador
mas especifico de célula dendritica plasmocitoide
es el CD123,>° el diagnédstico se confirmd por la
ausencia de marcadores para célulasBy T.

Aunque el trasplante de médula dsea es el
tratamiento de eleccion cuando se presenta
compromiso extracutdneoyaunen lesionesaisladas
sin compromiso sistémico'?, se decidié realizar solo



tratamiento quimioterdpico por la edad avanzada
del paciente.

En  nuestro caso se observé una respuesta
satisfactoria al tratamiento  quimioterapico
en el seguimiento realizado durante 6 meses,
posteriormente no tuvimos contacto con el
paciente. El prondstico suele ser grave y la
supervivencia global es baja.
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