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Linfoma B cutaneo de la zona marginal

Cutaneous marginal zone B-cell ymphoma
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RESUMEN

El linfoma B cutdneo de la zona marginal es un trastorno linfoprolife-
rativo de comportamiento benigno. Suele aparecer en el tronco y los
miembros inferiores, aunque puede observarse en otras regiones, como
la cabeza y el cuello. Los hallazgos dermatoscdpicos, si bien son inespe-
cificos, pueden orientar la sospecha diagnéstica. El prondstico de la en-
fermedad es favorable. Entre las opciones terapéuticas se cuenta con el
uso de esteroides intralesionales, radioterapia y cirugia.

Se presentan los casos de 2 pacientes con diagndstico de linfoma B
cutdneo de la zona marginal. El primer caso, una mujer de 90 afos,
con una Unica lesién tumoral eritematovioldcea localizada en el brazo

ABSTRACT

Cutaneous marginal zone B-cell lymphoma is a lymphoproliferative
disorder with benign outcomes. Generally, it presents on the trunk
and lower limbs. While unspecific, dermatoscopic findings can
provide guidance within the suspected diagnosis. The disease has
favorable prognosis. Therapeutic options include intralesional steroids,
radiotherapy and surgery.

Two confirmed, cutaneous marginal zone B-cell lymphoma case studies
are being presented. Case 1, a 90-year-old female subject with a single,
purple erythematous tumoral lesion located on the right arm that
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derecho, con involucién posterior a la biopsia incisional. El sequndo
(aso, un varon de 28 afos con tres tumoraciones eritematoviolaceas
localizadas en el flanco derecho y en las regiones lumbar y glitea ho-
molaterales, con posterior aparicion de nuevas lesiones de similares
caracteristicas en el dorso de los miembros inferiores, que desapare-
cieron con la administracién de doxiciclina oral durante 21 dias.
Palabras clave: linfoma cutdneo, linfoma de la zona marginal,
doxiciclina.
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showed involution following an incisional biopsy. Case 2, a 28-year-old
male subject with 3 purple erythematous growths located on the right
side, lumbar and homolateral gluteus regions; he later presented with
new lesions of similar characteristics on the back of his lower limbs that
were treated successfully following a 21-day course of oral doxycycline.
Key words: cutaneous lymphoma, cutaneous marginal zone lympho-
ma, doxycycline.
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INTRODUCCION

Los linfomas cutdneos primarios de células B
(LCPCB) son trastornos linfoproliferativos malignos
que afectan principalmente la piel y representan un
20-25% de los linfomas cutdneos, menos frecuentes
con respecto a los linfomas de estirpe T'. Los linfo-
mas cutdneos primarios de células B de la zona mar-
ginal (LCPZM), o inmunocitomas, son una variante
de los linfomas B extranodales y representan el 10%
de todos los LCPCB?. Los LCPZM se han asociado
a la infeccién por Borrelia burgdorferi; sin embargo,
hasta la fecha, su patogenia permanece desconocida.
Es una entidad de comportamiento clinico poco acti-
vo, con escasa tendencia a la diseminacion sistémica y
respuesta favorable a los diversos tratamientos, como
la extirpacién de la lesién en el caso de ser unica, la
radioterapia y los esquemas de quimioterapia y otros,
por lo que tiene un prondstico favorable, con una tasa
de supervivencia a los 5 afios del 95%%°.

CASOS CLINICOS
Caso clinico 1

Una mujer de 90 afios, con antecedentes de depre-
sion, hipertensién arterial, insuficiencia renal crénicay
anemia, polimedicada, consulté por presentar una le-
sién nodular dnica en el brazo derecho, asintomatica,
de un mes de evolucién.

En el examen fisico dermatolégico se observé una
lesién tumoral con aspecto nodular, solitaria, de 2 cm
de didmetro, eritematosa, de superficie brillante, en el
dorso del brazo derecho (Foto 1), sin adenopatias pal-
pables. En la evaluacién mediante dermatoscopia de
luz polarizada, se observaron vasos lineales irregulares,
borrosos, algunos helicoidales, sobre un fondo rojizo
lechoso de limites difusos (Foto 2). Se decidié la reali-
zacién de una biopsia incisional, cuya histopatologia
informé: epidermis de caracteristicas conservadas,
dermis reticular y papilar con infiltrado inflamatorio
constituido por linfocitos de tamano pequefio a me-
diano que esbozaban nédulos y, a nivel intersticial,
rodeaban los vasos y algunos filetes nerviosos. En la
periferia del infiltrado se identificaron plasmocitos
aislados. Mediante técnicas de inmunomarcacién,
las células linfoides descriptas mostraron positividad
para CD20 y Be-12, y negatividad para CD5, CD10
y CD23. Con CD138 se observé positividad a nivel
de los plasmocitos, los cuales expresaban cadenas li-
vianas lambda con restriccién de cadenas kappa (Fo-
tos 3 a5).

Se solicité una evaluacién por el Servicio de He-
matologia, pero la paciente se negd a continuar con
los estudios.
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A los 2 meses de la toma de biopsia, la paciente
evoluciond con remisién espontdnea de la lesion.
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FOTO 1: Lesién tumoral de aspecto nodular y superficie eritematosa en el
dorso del brazo derecho.

FOTO 2: Vasos lineales irregulares y borrosos sobre un fondo rojizo lechoso
(dermatoscopia de luz polarizada).

FOTO 3: Linfocitos de tamafio pequefio a mediano que eshozan nddulos
en la dermis papilar y reticular. Aislados plasmocitos periféricos (HyE, 40X).
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FOTO 5: Expresion de cadenas livianas lambda con restriccion de cadenas
kappa (HyE, 100X).

Caso clinico 2

Un varén de 28 afios, sin antecedentes de rele-
vancia, consultd por presentar tres lesiones nodulares,
asintomadticas, de 2 meses de evolucién.

En el examen fisico dermatoldgico se evidenciaron
lesiones tumorales multiples de aspecto nodular, de
0,5 cm de didmetro, eritematovioldceas y de superficie
lisa (Fotos 6y 7).

Se solicitaron multiples estudios complementarios,
por imdgenes (tomografia de cuello, térax, abdomen y
pelvis) y de laboratorio, que no informaron hallazgos
patolégicos. Ante la sospecha de un proceso linfopro-
liferativo, se realiz6 una biopsia incisional de la lesién
en la regién lumbar derecha, cuya histopatologia in-
formé: epidermis de caracteristicas conservadas, der-
mis superficial y profunda con infiltrado inflamatorio
constituido por linfocitos de tamafio pequefio a me-
diano que esbozaban nédulos, rodeados de numero-
sos plasmocitos. Estos se hallaban dispuestos entre los
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haces de coldgeno, anexos ecrinos, perineural y peri-
vascular, con infiltracién del musculo piloerector. Me-
diante técnicas de inmunomarcacién, se observd que
las células linfoides descriptas presentaban positividad
para CD20 y Bcl-2 y negatividad para CD10 y CD30.
Con CD138 se identificaron plasmocitos, los cuales
expresaban predominio de cadenas kappa y restriccién
de cadenas lambda. Con CD3 y CD4S5 se identificaron
linfocitos T acompafantes y, con CD 68, histiocitos.

Se solicitd una evaluacién por el Servicio de Hema-
tologia y se descart6 el compromiso sistémico.

A los 2 meses de la aparicién del cuadro, y sin tra-
tamiento previo, el paciente retornd para el control. Se
observaron nuevas lesiones de caracteristicas similares
en el miembro inferior derecho, por lo que se prescribi6
tratamiento antiinflamatorio con doxiciclina 100 mg/dia

por 21 dias y se obtuvo la remisién de las lesiones.

FOTO 6: Lesion tumoral eritematovioldcea de aspecto nodular en la regién
lumbar derecha.

FOTO 7: Lesion tumoral eritematovioldcea de aspecto nodular en el dorso
del muslo derecho.
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COMENTARIOS

El término linfoma cutdneo primario se refiere a los
linfomas cutdneos de células Ty B, con compromiso cuté-
neo y sin evidencia de enfermedad extracutdnea en el mo-
mento del diagndstico’. Los linfomas cutdneos primarios
de células B (LCPCB) son mucho menos frecuentes que
los linfomas cutdneos primarios de células T'y representan
un 20-25% de todos los linfomas cutdneos primarios™®.

Los LCPZM son una variedad de linfomas no
Hodgkin extranodales poco frecuentes dentro de los
LCPCB (Tabla 1). Representan alrededor del 10% de
los linfomas cutdneos primarios y tienen un comporta-
miento clinico poco activo debido a su escasa tenden-
cia a la diseminacién sistémica®. En su génesis, que atin
no estd del todo clara, se ven implicados virus linfotrépicos
(citomegalovirus, VHH-8, HIV y virus de Epstein-Ba-
rr), virus de la hepatitis C e infecciones bacterianas por
Chlamydia psittaci, Helicobacter pylori'y Borrelia burgdorfe-
7i (localizados casi siempre en las zonas expuestas); excep-
cionalmente, se asocian a enfermedades autoinmunes'’:.

Desde el punto de vista clinico, se presentan
como placas infiltradas, tumores o nédulos de colo-
racién rojiza oscura o violdcea, solitarios o multiples,
asintomdticos, localizados generalmente en el sector
proximal de las extremidades y el tronco y, menos a
menudo, la cabeza y el cuello. Son de crecimiento
lento y, en algunos casos, se comprobé una resolu-
cién espontdnea, con formacién ocasional de aneto-
dermia secundaria®®. La paciente del caso 1 presenté
una involucién espontdnea de la lesién posterior a la
toma de biopsia, lo que llevé a plantearse si se trataba
de un fenémeno de iatropismo (trauma por biopsia
médica que puede inducir la resolucién de la lesién)
o de la propia evolucién del tumor.

Recientemente, se describieron los hallazgos derma-
toscopicos del linfoma B, que incluyen vasos polimorfos
borrosos, lineales, irregulares y arboriformes sobre un
fondo rojizo lechoso, con presencia ocasional de esca-
mas y circulos blancos. Si bien este patrén dermatos-
copico es inespecifico, constituye un signo de alerta, ya
que se lo observé en el melanoma amelandtico, las me-
téstasis cutdneas, el carcinoma espinocelular pobremen-
te diferenciado y el carcinoma de células de Merkel”'°.

Segtn la European Organization for Research and
Treatment of Cancer (EORTC) y la International Socie-
ty for Cutaneous Lymphomas (ISCL), la estadificacién
de los LCPCB debe incluir una historia clinica con
examen fisico completo, estudios de laboratorio (que
incluyan LDH) y estudios por imdgenes (tomografia
computarizada, PET) del cuello (en caso de afecta-
cién de la cabeza y el cuello), el térax, el abdomen y
la pelvis. Dada su escasa tendencia a la diseminacién

sistémica, la ISCL/EORTC no respalda el estudio de
médula 6sea de rutina en los casos de LCPZM!'.

En el paciente del caso 2, se realizé una tomografia
de cuello, térax, abdomen y pelvis, que no informé
hallazgos patoldgicos y, si bien el estudio de médula
6sea no es de rutina, por indicacién del Servicio de
Hematologfa se realiz6 una puncién aspirativa de mé-
dula 6sea, que descart6 el compromiso hematolégico.

Para su diagnéstico, es necesaria la realizacién de una
biopsia escisional o incisional que abarque gran parte de
la lesion. La histopatologfa del LCPZM se caracteriza por
la presencia de infiltrados linfocitarios dérmicos de dispo-
sicién nodular que pueden comprometer el tejido celular
subcutdneo, sin afectacion de la epidermis. Debajo de esta
y en la periferia de los infiltrados se observan células con
diferenciacién plasmocitoide'.

European Organization for Research and

Treatment of Cancer (EORTC)

Poco activos

- Inmunocitoma (linfoma B de la zona marginal)
- Linfoma centrofolicular

Grado intermedio

- Linfoma B de células grandes de la pierna
Provisionales

- Linfoma B de células grandes intravascular

- Plasmocitoma

World Health Organization (WHO) (excepto la

enfermedad de Hodgkin)

- Neoplasia de células B precursoras

- Leucemia linfobldstica B precursora/linfoma (leucemia linfoblastica
aguda del precursor de células B)

- Neoplasia de células B maduras (periféricas)

- Leucemia linfocitica crénica de células B/linfoma linfocitico pequefio
- Leucemia promielocitica de células B

- Linfoma linfoplasmocitico

- Linfoma de células B de la zona marginal esplénico

- Leucemia de células peludas

- Mieloma de células plasmaticas/plasmocitoma extradseo y 6seo
solitario

- Linfoma B de la zona marginal extranodal asociado a mucosas

- Linfoma B de la zona marginal ganglionar

- Linfoma folicular (variante linfoma centrofolicular cutaneo)

- Linfoma de células del manto

- Linfoma de células B grandes difuso (mediastino, linfoma por efusién
primaria intravascular)

- Linfoma de Burkitt/leucemia de células de Burkitt

- Amiloidosis primaria

- Enfermedad de cadenas pesadas

TABLA 1: Linfomas cutaneos B. Clasificacion 2005.
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En la inmunohistoquimica se destaca positividad
para CD19, CD20, CD79a y Bcl-2, y negatividad
para CD5, CD10 y Bcl-64.

La terapéutica de los LCPZM estd determinada
por la extensién de la enfermedad. En el caso de las
lesiones tnicas o agrupadas, el tratamiento de eleccidn
es la extirpacién quirtrgica completa o la radioterapia
local (dosis de 25-30 Gy). En el caso de la enferme-
dad diseminada, hay miultiples estrategias terapéuticas.
Una de ellas consiste en el seguimiento del paciente y
solo tratar las lesiones sintomdticas mediante escisién
quirtrgica, corticosteroides topicos o intralesionales, o
dosis bajas de radiacién’.

Una terapia alternativa es la utilizacién de rituxi-
mab (anticuerpo monoclonal quimérico anti-CD20),
intralesional o sistémico, en el momento del diag-
néstico. Pedraz er dl. publicaron el caso de un varén
de 40 afos que, tras presentar varias recidivas de un
LCPZM durante 10 afos, fue tratado con rituximab
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