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EDUCACION MEDICA CONTINUA

Linfoma primario cutaneo de cé¢lulas T
epidermotropo agresivo CD3*

Primary cutaneous aggressive epidermotropic CD8* T-cell lymphoma

Maria Belén Mariucci Vazquez', Mariana Arias® y Alejandra Abeldafio®

RESUMEN

El linfoma de células T epidermotropo agresivo (D8* o linfoma de Berti
es un subtipo infrecuente de los linfomas primarios cutaneos, descripto
en 1999. Adn se considera una entidad provisional en la dltima clasifi-
cacion de linfomas cutdneos primarios de la Organizacion Mundial de
la Salud. Predomina en los hombres adultos y se manifiesta con pa-
pulas, placas hiperqueratdsicas y tumores ulcerados, diseminados y de
inicio agudo. En la histopatologia, es caracteristica la presencia de un
infiltrado de linfocitos atipicos medianos CD8*, con epidermotropismo

ABSTRACT

The aggressive epidermotrapic (D8* T-cell lymphoma or Berti's lymphoma,
s a rare subtype of primary cutaneous lymphomas, first described in 1999. It
is still considered a provisional entity by the latest World Health Organization
dassification of cutaneous lymphomas. Patients are commonly adults
with a male predominance and it is characterized by widespread rapid
evolving papules, hyperkeratotic annular plaques and ulcerated tumors.
Histopathologic findings are characteristic, with an infiltrate of medium-sized
(D8* atypical lymphocytes involving the epidermis with a pagetoid pattern.
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INTRODUCCION

Los linfomas primarios cutdneos (LPC) son linfo-
mas no Hodgkin limitados a la piel, sin compromiso
sistémico en el momento del diagnéstico e incluyen
un grupo heterogéneo de linfomas. Los linfomas cutd-
neos de células T (cutaneous T-cell lymphoma, CTCL)
representan el 75-80%".

de patr6n pagetoide. Tiene un comportamiento agresivo y es de mal
prondstico, con una sobrevida a los 5 afios menor del 40%. Si bien esta
entidad es un reto terapéutico, el tratamiento inicial se basa en poliqui-
mioterapia y/o trasplante de células hematopoyéticas.

Palabras clave: linfoma primario cutdneo, linfoma de Berti, epider-
motropismo.
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It has an aggressive behavior and the prognosis is poor with a 5-year survival
less than 40%. Instead these disease represents a therapeutic challenge, the
initial treatment consists on polychemotherapy and hematopoietic stem cell
transplantation.

Key words: primary cutaneous lymphoma, Berti's lymphoma,
epidermotropism.
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Si bien previamente se publicaron casos de LPC de
tipo micosis fungoide (MF) CD8* de evolucién ful-
minante y la expresién del fenotipo CD8* citotéxico,
recién en 1999 Berti describi6 el linfoma primario cu-
tineo de células T epidermotropo agresivo CD8* (pri-
mary cutaneous aggressive epidermotropic CD8* T-cell
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lymphoma, PCAETCL), a partir de un grupo de 8 pa-
cientes con linfomas T'CD8" que presentaban caracte-
risticas clinicas, histopatoldgicas e inmunofenotipicas
en comun, con un comportamiento agresivo™”.

En 2008, la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) incorporé el PCAETCL en la clasificacion de
linfomas cutdneos como una entidad provisional y,
actualmente, persiste como tal en la clasificacién de
la World Health Organization-European Organization
Jfor Research and Treatment of Cancer (WHO-EORTC)
dentro de los subtipos raros de los linfomas T periféri-
cos, ya que debido a su baja prevalencia y a cierta hete-
rogeneidad clinica e histopatoldgica, ain se requieren
mds datos para clasificarlo como una entidad distinta
del resto de los linfomas cutdneos"®®. Se caracteriza
por ser agresivo, de rdpida progresién y mal prondsti-
co, con una sobrevida especifica a los 5 afios del 33%".

EPIDEMIOLOGIA

El PCAETCL es un linfoma cutdneo infrecuente:
representa menos del 1% de los CTCL en la literatura
médica internacional'. En la Argentina, la prevalencia es
similar, con 5 casos comunicados entre 2010 y 2015°.
Suele presentarse en adultos, con una edad promedio de
77 afos (19-89), con predominio en el sexo masculino’.

ETIOPATOGENIA

EI PCAETCL pertenece al grupo de los linfomas cuté-
neos citotoxicos. Estos constituyen un grupo heterogéneo
de procesos linfoproliferativos que derivan de células T ma-
duras y NK que expresan una o mds moléculas citotdxicas:
TIA1 (antigeno-1 intracelular de células T), granzima B y
perforina. Aunque con frecuencia se los asocia a un cardcter
agresivo y de mal prondstico, su comportamiento clinico
es muy variable'’.

Debido a la baja frecuencia del PCAETCL, se sabe
poco acerca de la patogenia y los mecanismos moleculares
involucrados.

Fanoni et dl. reunieron a 20 pacientes con PCAETCL
con el objetivo de identificar las alteraciones cromosémicas
més frecuentes de esta enfermedad. Si bien encontraron
aberraciones cromosdmicas en todos ellos, los hallazgos
mds comunes fueron: pérdidas en el cromosoma 9p en el
60% en las regiones que codifican los genes MTAR CDK-
N2A y CDKNZ2B; ganancias en los cromosomas 7q en el
50%, 8q en el 40% y 17q en el 45%, que codifican los
genes CDK6, SAMDY, PFIKI, MLL5, PIN, CDK5,
MLL3, LY6K, LY6D, ETV4, ITGA2B y HDAC5. Sin
embargo, no hallaron correlaciones significativas entre las
alteraciones cromosémicas y las manifestaciones clinicopa-
toldgicas. Concluyeron que, debido a la ausencia de un pa-
trén especifico, la hibridacién genética no es diagndstica'”.

CUADRO CLINICO

Se caracteriza por la presencia de lesiones dise-
minadas: pdpulas, nédulos y tumores con ulceracién
central y necrosis superficial, y placas hiperqueratdsi-

CaS7’8’ 12 (

Fotos 1, 2 y 3). Las lesiones son fijas, de ca-
rdcter agudo y carecen de la evolucién tipica de la MF
(mdcula-placa-tumor). La afectacién oral es frecuente
e indica un peor prondstico. Si bien no se observa una
distribucién especifica de las lesiones, suele haber una
acentuacién acral. Puede diseminarse a érganos inter-
nos como el SNC, el pulmén y los testiculos, con au-
sencia de compromiso nodal®.

El tiempo de evolucién promedio de las lesiones
en el momento de la consulta es de 10 meses (1-120)
y mds de la mitad de los pacientes presentan lesiones
diseminadas (en mds de dos regiones anatémicas con-
tiguas). Los sintomas generales, como pérdida de peso,

astenia y fiebre, pueden estar presentes en un pequefio
porcentaje de los casos’.

FOTO 1: Placas anulares hiperqueratdsicas diseminadas y tumores ulcerados.

FOTO 2: Muiltiples placas anulares hiperqueratdsicas y tumores ulcerados.
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FOTO 3: Mayor detalle de las placas eritematosas redondeadas, hiperquera-
tésicas, de aspecto verrugoso.

DIAGNOSTICO

Dado que no hay ningin criterio patognoménico de
esta entidad, el diagndstico se realiza con la suma de la
sospecha clinica, la histopatologfa y el perfil de inmuno-
histoquimica (IHQ)".

La histopatologia presenta dos hallazgos constantes:
epidermotropismo con patrén pagetoide e infilerado dér-
mico nodular o difuso de linfocitos medianos con niicleo
hipercromdtico. En los nédulos y las lesiones tumorales,
los infiltrados se extienden hacia la dermis profunda y, a
veces, comprometen el tejido celular subcutdneo, aun-
que en la mayoria de los casos sin rodear los adipocitos
en forma de anillo, a diferencia del linfoma de células T
subcutdneo de tipo paniculitis®'>" (Foto 4). Otros hallaz-
gos variables son la presencia de un patrén liquenoide y
edema subepidérmico en las lesiones tempranas, infiltrado
angiocéntrico y angioinvasion, hiperqueratosis o acantosis
con marcado epidermotropismo en las placas hiperquera-
tdsicas, espongiosis con formacién de ampollas, necrosis
focal o extensa de queratinocitos con ulceracién o sin ella,

FOTO 4: Epidermotropismo con patrdn pagetoide, con ausencia de microabs-
cesos de Pautrier (HyE, 10X).
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y destruccién de estructuras anexiales*'>'“. Si bien pueden
observarse siringotropismo y foliculotropismo sin muci-
nosis folicular, al igual que en la MF cldsica, los microabs-
cesos de Pautrier son infrecuentes®’.

En el perfil de IHQ), es constante la expresién de CD8*
y CD4, con expresién variable de CD3*, CD45RA’,
betaF1*, granzima B, perforina‘, TIA1*, CD2;, CD5,
CD7, CD56, CD45ROr, CD30, VEB" (virus de Eps-
tein-Barr) y un indice Ki67 habitualmente mayor del
50%®%'213. La pérdida de marcadores panT es lo habitual,
pero hay casos CD2*, CD5* y CD7* y también dobles
negativos CD8/CD4 y CD45RA negativos, ya que este
ultimo es un marcador reversible, con fuerte expresién en
los linfocitos virgenes cuando la estimulacién antigénica
es baja”!>!°. Las células neopldsicas presentan un reorde-
namiento clonal del gen del TCR (receptor de células T)°.

En 2012, Nofal ez dl. propusieron los primeros criterios
diagndsticos para esta enfermedad, divididos en hallazgos
constantes (clinicos, histopatoldgicos ¢ IHQ), presentes
en casi todos los casos, y criterios variables, descriptos en
algunos pacientes' (Tabla 1). Tres afios después, Robson
et dl. sugirieron nuevos criterios diagnésticos, divididos en
hallazgos clinicos, histolégicos y de IHQ® (Tabla 2).

Hallazgos constantes (todos deben estar presentes)

Clinicos

1) Historia: breve, de pocas semanas o0 meses

2) Curso: agresivo

3) Lesiones: papulas, placas y tumores ulcerados, diseminados, sin lesiones
precursoras

Histopatoldgicos

1) Epidermotropismo, a menudo prominente

2) Infiltrado nodular o difuso de células T pleomorfas
Inmunohistoquimica

1) (D8*

2) (D4

Clinicos

1) Lesiones de tipo pioderma gangrenoso

2) Parches y placas hiperqueratésicas de tipo reticulosis pagetoide
3) Placas eritematoescamosas anulares

Histopatoldgicos

1) Espongiosis, ampollas y necrosis

2) Infiltracion profunda que alcanza la grasa subcuténea y rodea a los
adipocitos en forma de anillo

3) Invasidn y destruccion de las estructuras anexiales

4) Angiocentricidad y angioinvasion

Inmunohistoquimica

1) Perfil de expresion variable de (D2, (D5, (D7, (D15, (D30, (D45 y (D56
TABLA 1: (riterios diagndsticos adaptados de Nofal et dl..
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Hallazgos clinicos

Presentacion aguda de placas o tumores, con frecuencia ulcerados o
hemorrdgicos

Ausencia de placas previas

Ausencia de mucinosis folicular o poiquilodermia
Enfermedad limitada a la piel

Ausencia de inmunosupresion

Histologia

Patrdn de reticulosis pagetoide

Con presencia de queratinocitos apoptdticos o sin ella
Atipia monomorfa

Inmunohistoquimica

(D8* (D56

Al'menos uno de los siguientes: (D27, (D5, CD45RA*
EBER', Ki67 mayor del 50%, TIA*, betaF1*y TCRy"
TABLA 2: (riterios diagndsticos adaptados de Robson et dl°.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES
Clinicos

El PCAETCL debe diferenciarse de otros CTCL
y de las dermatosis inflamatorias, como la pitiriasis li-
quenoide y varioliforme aguda ulceronecrdtica febril o
enfermedad de Mucha-Habermann (EMHUF), el pio-
derma gangrenoso (PG), el eritema multiforme (EM) y
la psoriasis y dermatitis psoriasiforme'" (Tabla 3).

- EMHUEF: se presenta de forma aguda como pé-
pulas necréticas diseminadas, pustulas y nédulos, con
compromiso del estado general y las mucosas. Para di-
ferenciarla del PCAETCL, es de utilidad el perfil THQ,
el cual preserva los antigenos T como CD2 y CD5,
con expresion variable de CD7°.

- PG: los casos de PCAETCL que inicialmente
presentan pocas lesiones tumorales ulceradas pueden
diagnosticarse mal como PG**?'.

Pitiriasis liquenoide y variolifor-

Micosis fungoide CD8*
me aguda
Pioderma gangrenoso Reticulosis pagetoide
Eritema multiforme Papulosis linfomatoide (D8*

Psoriasis y dermatitis psoria-
siforme

Linfoma primario cuténeo ana-
pldsico de células grandes CD30*

Linfoma primario cutdneo de
Células T gamma-delta

Linfoma NK/T extranodal de
tipo nasal

TABLA 3: Diagndsticos diferenciales.

- EM: en los estadios iniciales, PCAETCL puede
presentarse con placas redondeadas de aspecto targe-
toide, que se confunden con EM*%.

- Psoriasis y dermatitis psoriasiforme: si bien la
psoriasis presenta multiples subtipos clinicos, la ulce-
racién no es caracteristica de ninguno de ellos®.

Histologicos

Como principales diagnédsticos diferenciales se
plantean otros CTCL CD8*: MF CDS8", reticulosis
pagetoide (RP), papulosis linfomatoide (LyP) CDS8",
linfoma primario cutdneo anapldsico de células gran-
des CD30* (PCALCL), linfoma de células T subcuti-
neo de tipo paniculitis (SPTCL), linfoma de células T
primario cutdneo acral CD8, linfoma primario cuté-
neo de células T gamma-delta (PCGDTCL) y linfoma
NK/T extranodal de tipo nasal (ENKTL)'>'* (véase
Tabla 3).

- MF CD8: el epidermotropismo es menos evi-
dente que en PCAETCL y sin el tipico patrén pagetoi-
de, con una morfologia celular més polimorfa en su ta-
mafio y nicleos cerebriformes, con presencia variable
de microabscesos de Pautrier y sin necrosis de querati-
nocitos®*?. La IHQ es CD45R0O", CD45RA", CD2'y
CD7-#1%3_ En ocasiones es dificil su diferenciacién, ya
que existen casos CD45RA" y, en estadios avanzados,
las MF que inicialmente son CD4* pueden virar a un
perfil CD8* con expresién de moléculas citotdxicas'.

- RP o enfermedad de Woringer-Kolopp: s evi-
dencian acantosis, paraqueratosis y epidermotropismo
con patrén pagetoide de células CD8* (53%), CD4*
(36%) o CD4/CDS8" (11%)%*?°. Ademads, son CD2",
CD3*, CD5*, con pérdida parcial o completa de la ex-
presién de CD7%,

- LyP CD8* (tipos D y E): presentan un fenotipo
citotéxico y pérdida variable de la expresién de marca-
dores de células T (CD2, CD5 y CD7)**. El tamafno
de las células varfa de pequefias a grandes y el infiltrado
no suele extenderse hasta la profundidad®. En la ITHQ
son CD45RO", CD56" y VEB#3!. Se diferencian del
PCAETCL por la clinica en brotes y remisiones y por
ser casi siempre CD30*.

- PCALCL: presentan un infilerado de células
grandes en la dermis, con extensién hasta el TCS en al-
gunos casos. El epidermotropismo, si estd presente, se
compone de linfocitos pequefios®. Por definicién, son
CD30" en por lo menos el 75% de las células grandes
y si bien lo mds frecuente es que sean CD4, hay casos
CD8* que también expresan CD3*, TIA1", granzima
B*, con pérdida variable de marcadores panT**%3,

- SPTCL: hay un compromiso exclusivo del tejido
celular subcutdneo con paniculitis lobulillar de linfo-
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citos atipicos de tamafno variable que rodean los adi-
pocitos en forma de anillo. En la IHQ es CD3*, CD8",
BF1+, TIAI*, granzima B*, perforina*, CD56, CD30" y
EBV3.

- Linfoma de células T primario cutdneo acral
CD8: sc caracteriza por un infiltrado dérmico difuso
y subcutdneo de linfocitos T citotéxicos de mediano
tamafio, sin afectacion epidérmica, de la que se sepa-
ra por una zona de Grenz. No presenta ulceracidn,
necrosis, angiocentricidad, foliculo ni siringotropis-
mo'*. Muestra un perfil CD3*, CD8*, CD4", CD30,
con pérdida variable de CD2, CD5 y CD7 y un Ki
67 < 10%"12%. A diferencia de otros CTCL CD8§,
es TIA1", pero granzima y perforina negativos"?. Se
describe la presencia exclusiva de CD68 con patrén
puntiforme perinuclear en la zona del aparato de Golgi
de las células neopldsicas".

- PCGDTCL: presenta tres tipos de patrones que
pueden combinarse: epidermotropismo pagetoide, in-

filtrado nodular o difuso en la dermis o subcutdneo'”*.

Por lo general, es CD3*, CD4, CD8, CD56*, BFI,
TCR y/8* y expresa moléculas citotdxicas, con pérdi-
da variable de los marcadores panT'**. Sin embargo,
Guitart et 4. comunicaron 21 casos de PCGDTCL
CD4, CDgs17:4041,

- ENKTL: las células son NK o T, de tamafio
mediano, pleomorfas e hipercromdticas; es habitual
la presencia de infiltrado reactivo. Son frecuentes la
angiocentricidad, la destruccién vascular y la necro-
sis. Puede observarse compromiso del tejido celular
subcutdneo, que simula el SPTCL. Es CD2*, CD56,
VEB* y proteinas citotdxicas positivas. Los casos NK
son CD3", CD4, CDS8", CD5, CD7-, TCRf y TCRy,
mientras que los casos de células T (10%) son CD4* o
CD8"y TCRf* o TCRy**>%.

ESTADIFICACION

El PCAETCL se estadifica segin la clasificacién
TNM para los LCP no MF/sindrome de Sézary (SS)
propuesta por la International Society for Cutaneous
Lymphoma (ISCL)/EORTC de 2007% (Tabla 4 y
Grifico 1).

En el momento del diagndstico, se debe realizar
una anamnesis exhaustiva con especial hincapié en la
presencia de sintomas sistémicos (sintomas B) y érga-
no-especificos; examen fisico completo con palpacién
de los ganglios; ademds de hemograma con recuento
diferencial, quimica, LDH; tomografia computada
de térax, abdomen y pelvis con contraste, o PET-
CT'7444 Asimismo, la citometrfa de flujo de la sangre
periférica y la puncién aspirativa de médula dsea estdn
indicadas en la estadificacién inicial®%. Es de buena
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préctica solicitar pruebas seroldgicas para HIV y he-
patitis virales, ya que los tratamientos suelen producir
inmunosupresion.

Si bien, por definicién, los LCP no presentan com-
promiso extracutdneo y, por lo tanto, son todos NO
y MO inicialmente, se incluyen los distintos estadios
de N y M1 en la estadificacidn para poder definir las
recaidas y progresiones. Los ganglios linféticos con un
didmetro transverso mayor de 1 cm o con una activi-
dad aumentada en la PET deben estudiarse histolé-
gicamente a fin de confirmar su compromiso neopld-
sico, de preferencia mediante una biopsia escisional.
La clasificacién de los ganglios linfdticos periféricos y
centrales se basa en el sistema de Ann Arbor. También
se recomienda confirmar el compromiso visceral por
histopatologfa®.

T Compromiso cutdneo solitario
T1a: lesion solitaria < 5 cm de didmetro
T1b: lesion solitaria > 5 cm de didmetro

Compromiso cutaneo regional: mdltiples lesiones limi-
T2 tadas a una region anatémica o dos regiones anatémicas
contiguas

T2a: toda la enfermedad circunscripta a un drea circular
< 15 cm de didmetro

T2b: toda la enfermedad circunscripta a un drea circular
> 15 cmy < 30 cm de didmetro

T2c: toda la enfermedad circunscripta a un drea circular
> 30 cm de didmetro

T3 Compromiso cutaneo generalizado

T3a: mdltiples lesiones que comprometen dos regiones
anatomicas no contiguas

T3b: mdiltiples lesiones que comprometen tres 0 mas
regiones anatomicas

NO Sin compromiso clinico ni patoldgico de GL

Compromiso de una region linfatica periférica que drena

N1 . . ; )
un drea de compromiso cutdneo actual o previo

Compromiso de dos o mas regiones linfaticas periféricas o
N2 compromiso de cualquier region linfatica que no drena un
area de compromiso cutdneo actual o previo

N3 Compromiso de GL centrales
Mo Sin evidencia de enfermedad extracutdnea no linfatica
M1 Enfermedad extracutanea no linfatica presente

TABLA 4: Estadificacion ISCL/EORTC para LCP no MF/SS.

GL: ganglios linfaticos. Adaptada de Kim et dl .
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( (abezay cuello
p Pecho

BIS | Brazo izquierdo
superior

BIIM | Brazoizquierdo
inferior y mano

AG Abdomeny
genitales

PIS | Pierna izquierda
superior

PP | Pierna izquierda
inferior y pie
BDS | Brazo derecho
superior

BDIM | Brazo derecho
inferior y mano

PDS | Pierna derecha
superior

PDIP | Pierna derecha
inferior y pie

£S Espalda
superior

EBG | Espaldabajay
gliteos

|
GRAFICO 1: Regiones anatomicas para definir el T del TNM para la estadifica-
cion ISCL/EORTC de los LCP no MF/SS*.

PRONOSTICO

Multiples autores describen los factores asociados a
un mal prondstico: la severidad de las lesiones cutdneas,
la angiocentricidad y la angjoinvasion, la expresion de
CD15'y CD56", el fenotipo CD2/CD7* y la pérdida de
los marcadores panT (CD2 y CD5)>!#42, Sin embargo,
en la revisién mds grande de 34 casos no se encontraron
diferencias significativas en la sobrevida, sexo, raza, tiempo
de evolucién desde el diagnéstico, ulceracién, sintomas
constitucionales, estadio T1-T2 frente al T3, valores de
LDH, fenotipo de IHQ, compromiso mucoso ni pérdida
de marcadores panT como CD5 y CD?7. Se evidenci6 un
peor prondstico en quienes presentaban lesiones tumora-
les en el momento del diagnéstico y en aquellos con un
indice Ki67 > 60%”%%.

La sobrevida promedio es de 12-32 meses ya los 5 afios
es del 18%, en comparacion con el 89% en la MF”1377,

TRATAMIENTO

No hay guias terapéuticas ni estudios controlados que
evalden la eficacia de los distintos tratamientos. Con nin-
guno de ellos se observaron beneficios en cuanto a la so-
brevida e incluyen: etopésido, gemcitabina, radioterapia
local, radioterapia total de la piel con haz de electrones
(total skin electron beam therapy ;TSEB), bexaroteno oral,
romidepsina, doxorrubicina liposomal y trasplante alogé-
nico de células madre’®. Las terapias dirigidas a la piel,
como esteroides tdpicos, fototerapia, radioterapia local y
bexaroteno tdpico, no fueron efectivas”. Esta entidad pre-
senta un perfil Th1 citotéxico que puede empeorar con el
uso de interferén u otras terapias que activen la respuesta

Th1, con un mayor reclutamiento y proliferacién de los
linfocitos T CD8*134447°, Debido a su agresividad, debe

08

instituirse un tratamiento temprano e intensivo, inicial-
mente basado en la poliquimioterapia (QT)".

Poliquimioterapia

Los esquemas mds utilizados son los regimenes ba-
sados en doxorrubicina como CHOP (ciclofosfamida,
doxorrubicina, vincristina y prednisona) e hiper-CVAD
(ciclofosfamida, vincristina, doxorrubicina y dexametaso-
na alternado con metotrexato y citarabina). Los resultados
son casi siempre insatisfactorios, con respuestas parcia-
les, rdpida recurrencia y alta incidencia de efectos adver-

50513,15,44,51—54'

Trasplante de células hematopoyéticas

El trasplante de células hematopoyéticas (HSCT) au-
tdlogo o alogénico debe plantearse en casos refractarios o
con recidiva luego de la QT, aunque también se recomien-
da su udlizacién temprana, en combinacién con QT, en
los pacientes jévenes capaces de tolerar el procedimiento y
antes de la aparicion de la necrosis y la ulceracién exten-
sa, ya que luego se asocia a peores resultados'®*. Parece la
mejor opcién para generar una respuesta completa o par-
cial prolongada y debe considerarse de forma precoz’. Si
bien el HSCT alogénico presenta menor riesgo de recaida
que el autdlogo, este dltimo ofrece la ventaja de no aso-
ciarse a la enfermedad de injerto contra huésped y de no
necesitar un donante®. En una serie de 18 pacientes con
PCAETCL que recibieron HSCT, la sobrevida global fue
del 55% a los 24 meses™.

Ortros tratamientos utilizados con resultados variables
son: monoquimioterapia (gemcitabina y doxorrubicina
liposomal pegilada), inhibidores del metabolismo del 4ci-
do félico (pralatrexato), radioterapia (TSEB), retinoides
(bexaroteno), anticuerpos monoclonales (brentuximab,
vedotin y alemtuzumab), inhibidores de la histona desace-
tilasa (vorinostat y romidepsina) y terapia dirigida (deni-
leukin diftitox)5719:44:4751,57-63,

CONCLUSIONES

Si bien el PCAETCL es un linfoma cutdneo de cé-
lulas T infrecuente, debe tenerse presente como diag-
néstico diferencial ante linfomas CD8" citotéxicos de
comportamiento agresivo.

Es de suma importancia el trabajo en equipo en-
tre dermatdlogos y dermatopatblogos para llegar a un
diagnéstico adecuado, y la colaboracién de hematoon-
c6logos para la eleccién de un tratamiento temprano.

Debido a la baja frecuencia, la escasa cantidad de
casos comunicados, las formas atipicas de presentacion,
el comportamiento agresivo y la falta de tratamientos
efectivos, el PCAETCL persiste como una entidad de
diagndstico y terapéutica desafiantes.
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ABREVIATURAS

ALCL: linfoma sistémico anaplasico de células grandes

CHOP: ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina
y prednisona

CTCL: linfoma cutineo de células T

DLP: doxorrubicina liposomal pegilada

EM: eritema multiforme

EMHUF: enfermedad de Mucha-Habermann ul-
ceronecrotica febril

ENKTL: linfoma NK/T extranodal de tipo nasal

EORTC: European Organization for Research and
Treatment of Cancer

EPOCH.: etopésido, prednisona, vincristina, ciclo-
fosfamida y doxorrubicina

FDA: Food and Drug Administration

Hiper-CVAD: ciclofosfamida, vincristina, doxorrubici-
nay dexametasona alternado con metotrexato y citarabina

HDAC: histona desacetilasa

HSCT: trasplante de células hematopoyéticas

IHQ: inmunohistoquimica

ISCL: International Society for Cutaneous Lymphoma

LDH: lactato deshidrogenasa

LH: linfoma de Hodgkin

LLC: leucemia linfocitica crénica
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;Cudl es la frecuencia aproximada del PCAETCL de todos los LPC en

Argentina?
A-10%.
B-0,1%.
C-5%.
D-1%.

;Cudl es la edad y cudi es el sexo mds frecuente del PCAETCL?
A- Mujeres de entre 30y 50 afios.

B- Hombres menores de 30 afios.

(- Nifios y adolescentes de sexo masculino.

D- Hombres de 70 afios promedio.

La forma cldsica de presentacion es:

A- Una dnica lesion acral.

B- Placas y tumores diseminados de acentuacion acral.
(- Multiples méculas diseminadas.

D- Nédulos subcuténeos en los miembros.

;Existe algtin hallazgo patognoménico del PCAETCL en la histo-
patologia?

A-Si, el epidermotropismo.

B- No, pero los hallazgos caracteristicos son el epidermotro-
pismo y la presencia de linfocitos atipicos predominantemente
(D8*.

(- No, pero los hallazgos caracteristicos son el epidermotropis-
mo y el foliculotropismo.

D- Si, el epidermotropismo y la presencia de linfocitos atipicos
predominantemente (D8*,

Ante la presencia de una placa tinica, fija, de aspecto verrugoso,
localizada en el miembro superior CD8*, se debe pensar en:

A- Reticulosis pagetoide y PCAETCL.

B- PCAETCL.

(- MF (D8*.

D- Linfoma gamma-delta.

En el momento del diagndstico:

A- Se debe realizar laboratorio con serologias solamente.

B- Se debe realizar laboratorio y un estudio porimagen de tdrax,
abdomen y pelvis (TC o PET-CT).

(- No se deben realizar estudios complementarios.

D- Se debe realizar laboratorio y TC de térax.

;Con cudl de los siguientes, en numerosas oportunidades, resulta
dificultoso realizar el diagndstico diferencial con la clinica y la his-
topatologia, y cobran importancia la agudeza de la presentacion y
la evolucidn térpida?

A- Linfoma de células T de tipo paniculitis.

B- MF (D8*.

(- Linfoma acral de células T CD8".

D- Reticulosis pagetoide.

8) ;Cudles son los sitios mds frecuentes de metdstasis?

A- Pulmén y hueso.

B- Hueso e higado.

(- Pulmén, testiculos y SNC.
D- Pulmén e higado.

9) El tratamiento inicial recomendado es:

A-TSEB.

B- La combinacién de RDT e IFN.

(- Poliquimioterapia.

D- Monoquimioterapia con doxorrubicina.

10) Con respecto al prondstico:

A- Es muy bueno, similar al de la MF en los primeros estadios.
B- Es peor en quienes realizan tratamiento inicial con poliqui-
mioterapia.

(- La sobrevida promedio es de 5 afos.

D- La sobrevida a los 5 afios es menor del 40%.
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