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Presentacion de caso
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RESUMEN

La papulosis linfomatoide es una entidad cronica poco frecuente, caracterizada clinicamente
por papulas y nodulos, e histolégicamente maligna. Se presenta el caso de una paciente de
67 afos con diagndstico de papulosis linfomatoide. Recibio tratamiento con dosis bajas de
metotrexate, lo cual indujo la desaparicién total de las lesiones. Se continué atendiendo por
consulta durante tres meses sin presentar recidiva. Se presenta el caso, ya que, a pesar de ser
una enfermedad poco frecuente en nuestro medio, es muy importante realizar el diagnostico

positivo y temprano de la misma.
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ABSTRACT

Lymphomatoid papulosis is an uncommon chronic histologically malignant condition
clinically characterized by the presence of papules and nodules. A case is presented of a
female 67-year-old patient diagnosed with lymphomatoid papulosis. Treatment with
low-dose methotrexate led to total disappearance of the lesions. The patient continued to
attend consultation for three months with no recurrence observed. The case is presented to
highlight the importance of performing an early, positive diagnosis of this condition despite

its low frequency in our environment.
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INTRODUCCION

La papulosis linfomatoide, descrita por Macaulay en 1968, es una peculiar condicion de
etiologia desconocida, caracterizada por brotes de papulas y ndédulos que involucionan
espontaneamente. Los brotes son recurrentes y su curso es usualmente cronico y

asintomatico.®

Segun la Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS), se incluye en el grupo de las
enfermedades linfoproliferativas cutaneas primarias de células T CD30 positivas, junto al

linfoma cutaneo anaplésico de células grandes y las lesiones borderline.*?
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El curso clinico suele ser prolongado (varios afios) y generalmente benigno; aunque el 10-20 %
progresan hacia linfomas (linfoma Hodgkin, micosis fungoide y/o linfoma anaplésico T de
celulas grandes). Se caracteriza por la presencia de lesiones exclusivamente cuténeas

(pépulas y/o nodulos) recurrentes, que suelen remitir espontaneamente en 2-6 semanas.®4

Ademas del polimorfismo, la papulosis linfomatoide presenta otras caracteristicas clinicas
importantes como son la involucidén espontanea, la recurrencia en forma de brotes, el
establecimiento de una cronicidad como sucede en la mayoria de los casos y la ausencia de

linfadenopatia.®
El tratamiento debe ser individualizado.®®

Se presento este caso por ser una enfermedad poco frecuente en nuestro medio, pero es muy
importante realizar el diagndstico positivo y temprano de la misma para proceder con el

tratamiento adecuado.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 67 afios de edad, con antecedentes patoldgicos personales de salud,
que acude a consulta por presentar lesiones en piel de ocho meses de evolucién, para las

cuales habia llevado multiples tratamientos sin obtener mejoria.

Examen fisico dermatologico

Presencia de multiples papulas y nédulos eritematosos que variaban en tamafio desde

0,5 hasta 0,2 cm de didmetro, localizados en tronco y extremidades, asi como en axila

derecha (Figs. 1y 2).

Algunas lesiones eran hemorrégicas y otras se encontraban en un estadio ulceronecrotico,
con presencia de costras. También se observaron lesiones cicatrizales superficiales y otras

maés profundas de tipo varioliforme.
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Fig. 1 — Lesiones nodulares, eritematosas, localizadas en axila derecha.

Fig. 2 — Nodulos y papulas localizadas en tronco.
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La paciente habia observado que las lesiones desaparecian espontdneamente, a la vez que

aparecian nuevas.

Resto del examen fisico: Sin alteraciones.

No refirio sintomas subjetivos.

Examenes complementarios: Todos los indicados fueron negativos, incluyendo Rayos X de

torax, ultrasonido toracico y abdominal, asi como TAC toracica y abdominal.

Se realiza biopsia de piel, que inform6 denso infiltrado inflamatorio perivascular e
intersticial superficial y profundo, de tipo cufia, compuesto por linfocitos, histiocitos, células
plasmaticas y neutrofilos. Los linfocitos son de ndcleos pleomérficos e hipercromaticos,
mostrando regular cantidad de figuras mitéticas. Hay ademas gran cantidad de glébulos
rojos extravasados. La epidermis se encuentra comprometida (Fig. 3).

Fig. 3 — Denso infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial de linfocitos,
de tipo cufia, mostrando regular cantidad de figuras mitéticas.
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Se concluye el caso como una papulosis linfomatoide y se inicia tratamiento con metotrexate
en dosis de 7,5 mg semanal. La paciente se siguio por consulta mensual durante los primeros
tres meses, con control de complementarios. Se comprobd remision total de las lesiones, sin

reaparicion de nuevos brotes en este periodo de tiempo.

El tratamiento fue bien tolerado y el Unico efecto adverso referido por la paciente fue la

presencia de leves manifestaciones gastrointestinales.

Esta paciente aln se mantiene en seguimiento por consulta externa del hospital.

Comentarios

La papulosis linfomatoide es una rara enfermedad cutanea cronica recurrente, de etiologia

desconocida.®

Se trata de un grupo de enfermedades que surgen a partir de células T CD30 positivas
activadas y/o transformadas, con caracteristicas clinicas e histoldgicas superponibles, que
pueden coexistir en un mismo paciente. Es mas propia de adultos y ancianos, con

predominio en el sexo masculino,? aunque este caso se trata de una paciente femenina.

Clinicamente se observa un polimorfismo en las lesiones debido a que éstas se encuentran
en diferentes estadios de evolucion.®® En un momento dado se pueden observar papulas y
nodulos de tamafio variable, generalmente menores de 2 cm pudiendo alcanzar algunas
lesiones hasta 3 cm de didmetro. También pueden ser hemorragicas, ulceronecroticas y
costrosas en estadios a los que no necesariamente todas las lesiones evolucionan.”) Las
lesiones pueden ser pocas 0 mdltiples, y se distribuyen principalmente en el tronco y raiz de

los miembros. Pueden estar distribuidas al azar pero, mayormente tienden a ser simétricas.®

La afectacion extracutanea es propia de los casos que progresan a linfomas.®® La histologia
de estas lesiones muestra un infiltracion dérmica de linfocitos T atipicos, junto a un nimero
variable de células inflamatorias (neutrofilos, eosinofilos, macrofagos). Los linfocitos T
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atipicos pueden presentar dos morfologias diferentes: células con nucleo cerebriforme (como

en la micosis fungoide) y células Reed-Stenberg-like (como en el linfoma Hodgkin).
Se distinguen tres subtipos de papulosis linfomatoide:

— El subtipo A se caracteriza por un predominio de células Reed-Stenberg-like y numerosas

células inflamatorias.

— El subtipo B donde se presenta un predominio de células cerebriformes. Estos dos tipos

de lesiones pueden coexistir en un mismo paciente.

— EI subtipo C es una lesion borderline con histologia de un linfoma, pero con un
comportamiento clinico propio de una papulosis linfomatoide. Las células T atipicas
expresan CD4 y CD30 positivas, siendo CD2, CD5, CD8 y proteina ALK-1 negativos. En
el 50 % de los casos existe reordenamiento de los genes de TCR (més propio de las
lesiones B), siendo la translocacidén negativa, por lo que nos vimos motivados a la

presentacion de este caso.®”)

El tratamiento de la papulosis linfomatoide debe ser individualizado. Va desde la simple
observacién al uso de drogas cuando éstas se requieran. Puede usarse metotrexato a dosis
bajas, administrado semanalmente. EI metotrexato ha sido reportado como muy efectivo aln
en casos muy severos, siendo muy bien tolerado. La fotoquimioterapia (PUVA) y la
mecloretamina topica usadas solas o combinadas, son alternativas razonables a bajas dosis.

El interferon y retinoides, igualmente, pueden ser Gtiles.®
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