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Neoplasia blastica de células dendriticas
plasmocitoides. Caso clinico

OSCAR TAPIA E."?, SANDRA KAM C.3,
PATRICIO RIFO L.}, MIGUEL VILLASECA H.'?

Blastic plasmocytoid dendritic cell neoplasm.
Report of one case

We report a 74 years old male consulting for multiple painless non pruriginous
pink plaques and nodules of truncal distribution that appeared 15 days earlier. A
skin biopsy disclosed a blastic plasmocytoid dendritic cell neoplasm. A staging CAT
scan showed lymphadenopathies located around the trachea and its bifurcation. A
bone marrow biopsy did not show tumor infiltration. The patient has been treated
with four cycles of cyclophosphamide-doxorubicin-vincristine-prednisone, obtaining

a partial remission of the lesions.
(Rev Med Chile 2012; 140: 1321-1324).
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plasmocitoides (NBCDP) es una infrecuente
entidad clinico-patolégica, de comporta-

miento agresivo y desfavorable prondstico'”.

Esta neoplasia corresponde a tan s6lo 0,7% de
todos los linfomas cutdneos primarios, afectando
mds frecuentemente a sujetos de edad avanzada
(promedio 65 afios) y en una relaciéon hombre/
mujer de 3:1. El compromiso cutdneo representa
la manifestacién clinica mas comun; reportdndose
esta afectacion hasta en 90% de los pacientes, y
constituyendo en ocasiones la dnica manifesta-
cién detectable. Si bien en un primer momento la
neoplasia puede estar limitada a la piel, la progre-
sién de la enfermedad con compromiso de otros
6rganos se observa en casi todos los pacientes'”.

Dado lo infrecuente de esta entidad, comu-
nicamos los aspectos clinicos y morfoldgicos de
un caso diagnosticado en la Unidad de Anatomia
Patoldgica del Hospital Herndn Henriquez Ara-
vena de Temuco.

l a neoplasia blastica de células dendriticas

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 74 afos y ante-
cedentes de hipertension arterial en tratamiento.
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Consulté por mudltiples lesiones en piel del
tronco de 15 dias de evolucion. El examen clinico
constaté multiples placas y nddulos eritemato-
violdceos, no dolorosos ni pruriginosos, que
fluctuaban entre 0,3 y 5 cm, ubicados principal-
mente en tronco (Figura 1). No se constataron lin-
foadenopatias ni visceromegalias. El hemograma
mostré leucopenia (leucocitos: 3.600/mm? [bas6-
filos: 1,1%, eosinofilos: 2,1%, neutréfilos: 56,9%,
linfocitos: 33,2%, monocitos: 6,7%], hematocrito:
46%, hemoglobina: 15,8 g/dL, plaquetas: 445.000
mm?, VHS: 5 mm/h); pruebas hepaticas y funcién
renal normales.

El estudio andtomo-patoldgico de las lesiones
demostré fragmento de piel con denso infiltrado
nodular dermo-hipodérmico, compuesto por
células de tamafo mediano y aspecto inmaduro,
con nucleos irregulares, nucléolos inconspicuos,
citoplasma escaso y sin granulos azuréfilos. No se
observé epidermotropismo, necrosis ni angioin-
vasion. La inmunohistoquimica result6 positiva
para CD56, CD4, CD 123, CD45, CD43, y TdT;
mientras que CD3, CD45R0O, CD20, CD79a, CD5,
CD117 y MPO resultaron negativos (Figura 2).
Los hallazgos clinicos e histopatolégicos fueron
concluyentes con una NBCDP.
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Figura 1.

Figura 2. A (40x, H-E), B (100,
H-E), € (400x H-E). Denso infil-
trado nodular dérmico, com-
puesto por células de tamafio
mediano, con nlcleos de forma
irregular, cromatina dispersa y
citoplasma escaso, en partes de
disposicion perianexial (B). No
se observa epidermotropismo,
necrosis ni angioinvasion. D,
E y F. Estudio inmunohistoqui-
mico positivo para CD56, CD4
y CD123.
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El estudio de etapificacién con tomografia
computada (TC) de cuello, térax y abdomen mos-
tré adenopatias peritraqueales y carinales de hasta
1,2 cm. No se evidencié compromiso de médula
6sea en la biopsia de cresta iliaca.

En la actualidad luego de transcurridos 5
meses, el paciente se encuentra en 4° ciclo de
ciclofosfamida-doxorubicina-vincristina-predni-
sona (CHOP) con regresion parcial de las lesiones
cutdneas.

Discusiéon

La NBCDP constituye una infrecuente entidad
clinico-patoldgica, que representa tan sélo 0,7%
de todos los linfomas cutdneos primarios e incor-
porada con este nombre en la dltima clasificacién
de la WHO-EORTC para linfomas cutdneos'**.

Esta neoplasia fue reportada por primera vez
en 1994 por Adachi et al®, demostrando el estudio
inmunohistoquimico expresién de CD56 y CD4
en las células tumorales, denomindndose por
tanto, en las clasificaciones vigentes de esos afos
linfoma NK bléstico, debido al probable origen
en células NK, al expresar las células tumorales
el antigeno CD56; sin embargo, el hecho de que
la positividad de CD4 no es un hallazgo tipico de
células NK sumado a que CD56 no es un marcador
especifico de estas células, resulté para algunos
autores problematico asumir ese origen®'. Es por
ello que el French Study Group sobre linfomas
cutdneos prefiri6 denominarlo neoplasia hema-
todérmica CD4+/CD56+ agranular, demostrando
el afno 2001 Chaperot et al'!, mediante citometria
de flujo y estudios funcionales, que las células
tumorales expresaban igualmente CD123 y TCL-
1, marcadores especificos de células dendriticas
plasmacitoides (CDP) o células dendriticas tipo
2, considerdndola a partir de entonces como la
célula precursora de esta neoplasia'->"12,

Esta enfermedad se presenta habitualmente
en adultos con un promedio de edad de 65 afios,
con escasos reportes en nifios; afectando a hom-
bres y mujeres en una proporcién de 3:1. Las
lesiones cutdneas se presentan en la totalidad de
los pacientes en el transcurso de la enfermedad,
constituyendo en 94% la manifestaciéon clinica
inicial y observdndose como dnica manifestacién
en 57% de los sujetos. Caracteristicamente, las
lesiones iniciales consisten en un nédulo solita-
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rio, eritematoso o violdceo, localizado en 50% de
los casos en tronco o extremidades, apareciendo
nuevas lesiones conforme avanza la enfermedad,
pudiendo ser nédulos, dreas o placas equiméticas,
con descamacidn fina y en ocasiones ulceradas,
que miden milimetros a varios centimetros de
didmetro. El caso reportado afecté a un hombre
de 74 anos, presentandose clinicamente con mul-
tiples lesiones cutdneas ubicadas principalmente
en tronco, a pesar de la corta evolucién clinica
referida por el paciente. Es igualmente frecuente
durante la evolucién de la enfermedad el compro-
miso ganglionar linfético (40%-50%) y de médula
Gseay sangre periférica (60-90%), sin embargo, al
momento del diagnéstico estos hallazgos estdn au-
sentes en 70% 'y 77% de los casos respectivamente.
Esplenomegalia (20%) y leucemia fulminante
(5-25%) por su parte son hallazgos poco frecuen-
tes>>>”1315 En nuestro paciente se demostr6 por
TC compromiso de linfonodos peritraqueales y
carinales; sin evidenciarse afectacion de la médula
6sea en la biopsia por puncién.

El estudio anatomo-patoldgico de las lesiones
cutdneas demuestra un denso infiltrado mo-
nomorfo nodular, dérmico y del tejido celular
subcutdneo, compuesto por células de aspecto
inmaduro y tamano mediano, con ndcleos de
forma irregular, cromatina dispersa y nucléolos
ausentes o poco definidos. El citoplasma es escaso
y agranular. Son frecuentes las figuras mitdticas y
habitualmente no se observa epidermotropismo,
necrosis ni angioinvasion. Las células tumorales
son inmunofenotipicamente positivas para CD4,
CD56, CD123 y TCLI; estos dos ultimos marca-
dores son los que respaldan su origen en CDP, el
CD68 en tanto resulta positivo en 50% de los casos.
Por el contrario, marcadores para diferenciacién
linfoide (By T) y mielomonocitica son caracteris-
ticamente negativos>>'¢17,

Esta neoplasia presenta un curso agresivo y
donde a pesar del tratamiento con quimio y/o
radioterapia los resultados son sombrios. Si bien
en 75% de los pacientes tratados se produce una
buena respuesta inicial, con regresién e incluso
desapariciéon de la enfermedad; en los meses
siguientes 90% presenta recaidas, siendo el pro-
medio de supervivencia desde el diagnéstico 14
meses (10-40 meses). Cabe mencionar que ac-
tualmente no existe un tratamiento estandarizado
para esta enfermedad; siendo la mayoria de los
casos reportados tratados con CHOP y en menor
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proporcién quimioterapia asociada a radiotera-
pia y trasplante de médula dsea. En el presente
caso, luego de 5 meses de seguimiento y 4 ciclos
de CHOP, observamos una regresién parcial de
las lesiones cutdneas. Cabe mencionar que algu-
nos autores han asociado la edad del paciente al
momento del diagndstico con el prondstico, asi
sujetos menores y mayores de 40 afios presentan
promedios de supervivencia de 38 y 10 meses
respectivamente®>”!®18,

En resumen, la NBCDP es una entidad infre-
cuente y reciente dentro de los linfomas cutdneos
primarios, de comportamiento bioldgico agre-
sivo y prondstico desfavorable, que afecta mads
frecuentemente a hombres de edad avanzada,
debiendo ser considerada dentro de los diagnds-
ticos diferenciales de otras leucemias y linfomas
que afectan la piel.
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