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Primary cutaneous CD 30 Py y Margall 750, Capital Federal.
+ large cell lymphoma
Treatment with interferon alfa 2b

A. Abeldano,* M. P. Pelegrina,** V. Neglia,*** M. C.
Kien,**** E. N. Chouela*****

Resumen Fecha recepcion: 28/11/02

El linfoma cutaneo de células grandes CD30+ (LCCG CD30+) primario Fecha aprobacion: 11/3/03

es una variedad de linfoma cutaneo de células T (LCCT) de baja frecuen-
cia, de comportamiento clinico y pronéstico favorables.

Presentamos una paciente de 46 afios de edad con diagnéstico de la en-
fermedad que evidencié una respuesta favorable al tratamiento con in-
terferén a 2b 3 millones/Ul 3 veces por semana, con un seguimiento de
18 meses sin recidivas.

Se describen las caracteristicas mas destacadas de esta entidad y sus op-
ciones terapéuticas (Dermatol Argent 2003; N° 5: 268-272).

Palabras clave: linfoma cutaneo de células grandes CD 30+ /inter-
ferdn.

Abstract
Primary cutaneous CD 30+ large cell lymphoma (CD 30+ LCL) is an in-
frequent type of cutaneous T-cell lymphoma with an indolent clinical
course and a good prognosis. A 46 years-old woman with primary cuta-
neous CD 30+ LCL showed a satisfactory response with interferon alfa 2b
3MILL/U three times a week, with a follow-up of 18 months without re-
currences.
The distinct patterns of this disease are described as well as the different
therapeutic options (Dermatol Argent 2003; N° 5: 268-272).

Key words: primary cutaneous CD 30+ large cell lymphoma/ interferon.
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Introduccién
El linfoma cutaneo de células grandes CD 30+ (LCCG
CD30+) es un linfoma no Hodgkin. Sus células neoplasi-
cas expresan en forma masiva el antigeno CD 30, lo que
les confiere mejor prondstico que las formas CD 30 nega-
tivas.
El LCCG CD30+ primario se localiza inicialmente en la
piel; no hay compromiso ganglionar acompanante ni otro
proceso linfoproliferativo previo o simultaneo.
Este tipo de linfoma tiende a la regresion espontanea, la
diseminacion es poco frecuente y la respuesta al trata-
miento conservador es buena. Su evolucion es favorable,
a diferencia de la forma primariamente ganglionar o la se-
cundaria a otros procesos linfoproliferativos, que se rela-
cionan con mal pronéstico.'

Caso clinico
Paciente de sexo femenino y 46 afios, natural de Bolivia,
residente en el Gran Buenos Aires desde hace 30 anos.
Motivo de la consulta: lesion tumoral en la region frontal.
Enfermedad actual: refiere el inicio de una lesion en la re-
gion frontal en el mes de septiembre de 1999, 1a cual cre-
ci6 con rapidez y fue seguida de la aparicion de lesiones
similares en el tronco y los miembros.
Antecedentes personales: colelitiasis biliar
Antecedentes familiares: conyuge con tuberculosis desde
20 anos atras.
Examen fisico: se observo una lesion tumoral de superfi-
cie ulcerada, cubierta por una costra serohematica, de
borde en rodete infiltrado. Se asentaba en la region fron-
tal derecha sobre una base eritematosa e indurada, y me-
dia unos 3 cm de diametro (Foto 1).Adyacente a la lesion
anterior se observo una lesion papulosa, eritematosa € in-
durada, de 0,5 cm. En los miembros y en el dorso habia le-
siones de caracteristicas similares en escaso numero (Fo-

Foto 1. Lesion tumoral en la regién frontal.

Dermatologia

to 2).Todas eran asintomaticas.

El cuadro clinico se acompaiiaba de importante edema fa-
cial; no se palpaban adenomegalias ni organomegalias.

El estudio histopatologico revelo la presencia de un infil-
trado dérmico difuso, superficial y profundo, compuesto
por grupos de células atipicas de nicleos grandes y arri-
fionados, con uno o mas nucléolos evidentes, y citoplas-
ma amplio y claro. Habia mitosis atipicas y un infiltrado
reactivo compuesto por linfocitos y numerosos eosinofi-
los (Fotos 3y 4).

La inmunomarcacion fue positiva para CD 45,CD 45 Ro y
CD3 (focalmente); el CD 30 fue positivo en mas del 75%
de las células con caracteristicas anaplasicas, mientras
que el CD 20, el BCL 2 y el EMA fueron negativos.
Diagnostico: linfoma cutaneo de células grandes CD 30 +,
variedad anaplasica.

Examenes complementarios: destacamos una eritrosedi-
mentacion de 59 mm en la primera hora, el resultado de
los demas analisis se mantuvieron dentro de parametros
normales. El examen hematologico mostré una médula
6sea normotipica sin evidencias de infiltracion linfomato-
sa. La radiografia de torax fue normal y la ecografia abdo-
minal solo revelo litiasis vesicular. La tomografia computa-
rizada no mostré adenomegalias internas ni organomega-
lias.

Tratamiento: se inicié en noviembre de 1999, con 3 MUI
3 veces por semana de interfer6n alfa 2b por via subcuta-
nea. Se continu6 el esquema terapéutico hasta completar
18 meses, en abril del 2001. El farmaco fue bien tolerado,
salvo por un sindrome seudogripal que se presenté en los
primeros meses y cedié con la administracion de parace-
tamol.

Evolucion: durante los dos meses siguientes al inicio del
cuadro clinico las lesiones experimentaron una remision
parcial espontanea; en este momento comenzé el trata-
miento especifico. Transcurridos 6 meses desde el inicio

Foto 2. Lesiones tumorales en el brazo izquierdo.
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Foto 3. H-E 40X. Infiltrado linfoide dérmico.
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Foto 4. H-E 400X. Detalle del infiltrado dérmico. Células grandes
de citoplasma amplio con pleomorfismo nuclear y linfocitos pe-
quenos.

Foto 5. Remision de la lesion tumoral en la regién frontal. Cica-

triz residual.

de la enfermedad la paciente se encontraba sin lesiones
cutaneas ni adenopatias (Foto 5).La evolucion de la enfer-
medad y los datos aportados por los examenes comple-
mentarios confirman su caracter cutaneo primario.

Tras la suspension del tratamiento se llevan a cabo con-
troles periodicos sin que se detecten recurrencias desde
hace 18 meses.

Discusién
La Organizacion Europea para la Investigacion y Trata-
miento del Cancer (EORTC) formul6 la clasificacion que
solo comprende los linfomas primarios cutaneos, sobre la
base de criterios histologicos, inmunofenotipicos, mole-
culares y, fundamentalmente, clinicos y prondsticos (Cua-
dro 1).En esta clasificacion los LCCG CD30+ primarios se
incluyen dentro del grupo de linfomas cutaneos de célu-
las T (LCCT) de curso indolente, con sus variantes anapla-

270

sica, inmunoblastica y pleomorfa. Estudios previos demos-
traron que estas variantes tienen el mismo comporta-
miento clinico e igual prondstico.??

La frecuencia relativa de LCCG CD30+ primario en rela-
cion con el resto de linfomas primarios cutaneos varia se-
gun las distintas series: para Willemze y col. es del 10%,*y
para Zackheim y col. es del 0,9%.° Esta diferencia entre las
estadisticas europea y americana, respectivamente, se re-
fleja también en las otras variedades de linfomas prima-
rios cutaneos, suponiendo una menor frecuencia de éstos
en los Estados Unidos.

La localizacion inicial y exclusivamente cutanea del LCCG
CD30+ es poco frecuente; el compromiso ganglionar pri-
mario se da en dos tercios de los casos descriptos y, en se-
gundo lugar, la cutanea, como localizacion inicial o secun-
daria a una diseminacién ganglionar. Otra forma de presenta-
cion es la que aparece en el seno de un proceso linfoprolife-
rativo previo, sobre todo micosis fungoide o papulosis linfo-
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Cuadro 1: Clasificacion de los linfomas cuta-
neos (EORTC).

Linfomas cutaneos de células T

Curso indolente

Micosis fungoide

Micosis fungoide ¢/ mucinosis folicular

Reticulosis pagetoide

Linfoma cutaneo de células grandes CD30+: anapla-
sico/linmunoblastico/pleomorfo

Papulosis linfomatoide

Curso agresivo

Sindrome de Sézary

Linfoma cutaneo de células grandes CD30-: inmuno-
blastico/pleomorfo

Entidades provisorias

Cutis laxa granulomatosa

Linfoma cutaneo pleomorfo de células pequenas y
medianas

Linfoma cutaneo similar a la paniculitis subcutanea

Linfomas cutaneos de células B

Curso indolente
Linfoma centrofolicular
Inmunocitoma

Curso intermedio

Linfoma de grandes células B de la pierna
Entidades provisorias

Linfoma de grandes células B intravascular
Plasmocitoma

matoide.®

El antigeno CD 30, que reacciona con el anticuerpo mo-
noclonal Ki-1, fue hallado en 1982 en las células de Reed-
Sternberg y en células de Hodgkin de la enfermedad de
Hodgkin. Es un antigeno de activacion linfocitaria frente
a diferentes estimulos. Distintos trastornos linfoprolifera-
tivos cutaneos expresan este antigeno, entre los que se
distinguen tres grupos: uno que comprende el LCCG
CD30+ primario, la papulosis linfomatoide y casos "bor-
derline”, ademas de casos raros de enfermedad de Hodg-
kin cutanea primaria. Otro grupo incluye LCCG CD30+
secundario a otro tipo de linfoma cutaneo, como micosis
fungoide o papulosis linfomatoide. El tercer grupo lo
constituyen pacientes con compromiso cutaneo por un
linfoma de células grandes CD30+ no cutaneo o enferme-
dad de Hodgkin. El pronostico de los pacientes de los dos
altimos grupos es desfavorable, si bien los casos de LCCG
CD30+ desarrollado sobre una papulosis linfomatoide y
confinados a la piel tienen una mejor evolucion.'

Dermatologia

El LCCG CD30+ primario se presenta en adultos y su as-
pecto clinico tipico es el de una lesion tumoral solitaria,
o bien varios elementos confinados a un area corporal,
con tendencia a la ulceracion central. S6lo el 10% de los
pacientes tiene lesiones cutaneas no confinadas a un area
corporal. Estas tienden a la regresion espontinea, parcial
o completa, hasta en el 25% de los casos. Las recidivas no
son infrecuentes y se producen en el mismo lugar de la
lesion inicial. La diseminacion extracutanea, por lo gene-
ral a los ganglios linfaticos regionales, se observa en el
25% de los pacientes. La media de supervivencia es del
90% a los 4 afnos."?

En el estudio histologico el LCCG CD30+ se caracteriza
por un infiltrado difuso y cohesivo en la dermis. Esta cons-
tituido por células grandes, de nucleo irregular, nucléolo
prominente y citoplasma abundante. Las mitosis son fre-
cuentes, asi como las células multinucleadas. Algunos ca-
sos pueden exhibir células con caracteristicas pleomorfi-
cas o inmunoblasticas. El infiltrado puede extenderse al
tejido celular subcutaneo y en general no se observa epi-
dermotropismo. En la periferia suele hallarse un infiltrado
inflamatorio reactivo compuesto por linfocitos, y en oca-
siones histiocitos y eosinofilos.!

En los pacientes con lesiones cutaneas diseminadas en el
momento de la presentacion y mayor infiltrado eosinofilo
el riesgo de diseminacion extracutanea al parecer es ma-
yor.?

El LCCG CD30+ primario expresa un fenotipo T CD4 con
pérdida variable de CD2, CD3 y CD5; se acompana con
una fuerte expresion de CD30, mayor al 75% de la pobla-
cion celular neoplasica,y de otros antigenos de activacion
(CD25 y HLA DR). El antigeno comun leucocitario es po-
sitivo.'

En procesos linfoides cutaneos el reconocimiento del an-
tigeno linfocitario cutaneo, por el anticuerpo monoclonal
HECA-452,a menudo da resultado positivo. Este antigeno
funciona como un receptor para la adhesion, especifica
de 6rgano, de los linfocitos con un ligando especifico en
los endotelios venulares altos cutaneos. Esto explicaria el
transito preferencial de estos linfocitos hacia la piel y su
proliferacion clonal especifica de 6rgano. Los linfomas de
células grandes CD 30+ nodulares no expresan HECA-
4524

La expresion de CD 15 es negativa, al contrario de la en-
fermedad de Hodgkin. El antigeno epitelial de membrana
(EMA), de frecuente expresion en las formas extracuta-
neas, es negativo.°

El LCCG CD30+ primario exhibe un reordenamiento de
genes del receptor de células T con caracteristicas mono-
clonales. La traslocacion cromosomica aberrante t (2; 5)
(p23;q35), cuyo resultado es la expresion anormal de una
proteina quimérica p80 NPM/ALK, presente en las formas
extracutaneas, no se evidencia en los procesos primarios
cutaneos.”®
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El diagnostico diferencial de esta entidad abarca todo el
espectro de procesos cutaneos CD30+ primarios o secun-
darios antes citados y los CD30 negativos. Una mencion
especial merece la papulosis linfomatoide, LCCT de curso
indolente caracterizado por lesiones papuloides o nodu-
lares, habitualmente generalizadas, que en el examen his-
topatologico exhiben células CD30+ dispersas y abun-
dantes células inflamatorias. La remision espontanea es la
regla en el 100% de los casos y la probabilidad de enfer-
medad extracutanea es menor del 5%. Las caracteristicas
clinicas,y sobre todo de pronodstico, ubican a esta entidad
en el polo opuesto al LCCG CD30+ primario."**

Las recomendaciones terapéuticas para el LCCG CD30+
primario tienen en cuenta la posibilidad de remision es-
pontanea y el buen pronéstico. Las lesiones solitarias pue-
den tratarse con radioterapia o escision quirurgica. Los
pacientes con lesiones cutineas generalizadas o compro-
miso ganglionar requieren quimioterapia sistémica. Pue-
de utilizarse metotrexato, por via oral o parenteral,y eto-
posido por via oral; este ultimo se ha mostrado seguro y
eficaz. El esquema CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina y prednisona) de poliquimioterapia se reserva
para los casos de enfermedad diseminada en un radio ma-
yor de los linfaticos regionales. Para pacientes con lesio-
nes multifocales refractarias al metotrexato se ha sugeri-
do el uso de retinoides, interferon alfa, nucledsidos analo-
gos de las purinas (pentostatin) vy, en fase de investiga-
cion, interferéon gamma e interleucina 12."

Se ha demostrado que el interferon alfa 2b es ttil en el tra-
tamiento de los LCCT, administrado en bajas dosis (3 MUI
3 veces por semana, por via subcutanea o intralesional) es
bien tolerado y efectivo. Al inicio del tratamiento es fre-

Dermatologia

cuente observar un sindrome seudogripal que responde
al uso de AINE; las reacciones adversas hematicas, como
neutropenia y trombocitopenia, se observan cuando se
administran dosis altas. Para asegurar un correcto metabo-
lismo y excrecion deben monitorearse las funciones renal
y hepatica.'>"

Una publicacion reciente hace referencia al uso de un
nuevo retinoide: el bexaroteno, en dosis de 150 mg/dia,
combinado con interferén alfa, 3 MUI SC 3 veces por se-
mana, en un paciente con LCCG CD30+ primario limita-
do a la piel, con remision de las lesiones y buena toleran-
cia."

Conclusiones
El reconocimiento de esta variedad de linfoma cutaneo,
de baja de incidencia, es de importancia, dado su buen
pronéstico y buena respuesta a terapéuticas no agresivas,
como el interferon alfa 2b.
En estos pacientes se requiere control evolutivo clinico y
observacion constante, por la posibilidad de recidiva, di-
seminacion extracutanea o aparicion de otro proceso lin-
foproliferativo distinto del inicial.
Luego de 3 anos del diagnostico de un LCCG CD 30+ pri-
mario y 18 meses de seguimiento tras la finalizacion del
tratamiento con interferon alfa 2b, la paciente de nuestro
informe permanece libre de enfermedad.

Alejandra Abeldafio: J. M. de Jovellanos 1068 Capital Federal (CP
1269) Buenos Aires Argentina - Teléfono/Fax: (54) 11 4301-5031 -
e-mail: hargerich@elsitio.net
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Manifestaciones cutaneas
en pacientes receptores de
trasplante renal

Skin manifestation in kidney
transplant recipients

lliana Garay,*** Alejandro Ruiz Lascano,*
Cristina Ducasse,*** Maria Kurpis, **
Graciela Boccardo,**** Pablo Massari*****

Resumen
La terapia inmunosupresora en pacientes trasplantados renales se
asocia a un numero creciente de dermatosis. De acuerdo con la lite-
ratura se presentan en un 75-100%.
Objeto: comunicar las manifestaciones cutaneas observadas en una
serie de pacientes trasplantados renales.
Material y métodos: estudio observacional descriptivo de pacien-
tes en series, desde julio 1997 a abril de 1999, ingresaron 62 pacien-
tes trasplantados renales, derivados del Servicio de Nefrologia o vis-
tos en interconsulta durante su internacién. Realizamos examen
completo de piel y biopsias y otros estudios complementarios cuan-
do fue necesario. Clasificamos las lesiones en: funcionales/estéticas-
infecciones-neoplasicas-miscelaneas.
El analisis estadistico fue hecho mediante técnica descriptiva con in-
tervalo de confianza 95% mediante CIA.
Resultados: estéticas y funcionales: 46 pacientes (74%) incluye un
caso de mastitis bilateral con ginecomastia. Infecciosas: 40 pacientes
(65%) incluye un caso de mucormicosis, tuberculosis extrapulmonar,
herpes simple atipico e infeccion por citomegalovirus. Neoplasias cu-
taneas 14 pacientes (22%) y miscelaneas en 21 pacientes (34%).
Comentario: las dermatosis observadas son las descriptas en la lite-
ratura, otras se presentan con baja frecuencia (mucormicosis) u oca-
sionan dificultades diagnosticas y/o terapéuticas: celulitis por cito-
megalovirus, herpes simple de presentacién inusual, cancer de piel
no melanoma (Dermatol Argent 2003; N° 5: 275-283).

Palabras claves: trasplantado renal, lesiones cutaneas, inmunosu-
presion.
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Abstract
Immunosuppressive therapy in kidney transplant recipients is as-
sociated with an increasing number of dermatoses. According to
published studies 75-100% present one form or another of these
complications. From 1997 to 1999, 62 kidney transplant recipients
were examined. Cutaneous diseases were classified as: Functiona-
I/aesthetic — Skin infections — Skin neoplasm — Miscellaneous.
Functional/aesthetic lesions were diagnosed in 46 patients (74%),
including an unusual case of bilateral mastitis with ginecomastia.
Skin infections were present in: 40 patients (65%), including mu-
cormicosis, extra pulmonary tuberculosis, atypical herpes simplex
and cytomegalovirus infection. Neoplasms were present in 14 pa-
tients (22%). Miscellaneous in 21 patients (34%).
Although dermatologic pathologies in our population were
about the same as those reported in the literature, we considered
of interest to report diseases detected in our Department, due to
atypical clinical presentation (herpes simplex — cytomegalovirus
cellulitis), low frequency (mucormicosis), or difficult treatments
(non melanoma skin cancer (Dermatol Argent 2003; N° 5: 275-283).

Key words: renal transplant recipients, skin lesions, immunosup-
pressive.

Introduccién
El trasplante renal es una de las opciones terapéuticas
mas importantes para los pacientes con insuficiencia re-
nal crénica. Las terapias inmunosupresoras usadas hasta
el presente generan un namero creciente de dermatosis,
que ocasionan desde lesiones estéticas y funcionales has-
ta complicaciones infecciosas y neoplasicas en un por-
centaje que varia entre un 75% y un 100%.
Con la apariciéon de inmunosupresores nuevos y el mejo-
ramiento de las técnicas quirurgicas, la supervivencia de
estos pacientes se ha prolongado, lo que genera proble-
mas relacionados con la inmunosupresion cronica, como
ciertas infecciones (HPV) y neoplasias, cuya prevencion
es un nuevo desafio diagnostico y terapéutico.
Nuestro objetivo es comunicar las manifestaciones en
piel de una serie de casos observados en nuestra institu-
cion y destacar algunas de mayor interés por su baja fre-
cuencia, dificultades diagnodsticas y problemas terapéuti-
cos que plantearon.

Material y métodos
Estudio observacional descriptivo de casos en serie de
una poblaciéon de pacientes receptores de trasplante re-
nal de nuestra institucion. La técnica de muestreo fue su-
cesiva. Incluimos pacientes adultos de ambos sexos, a
quienes se les realizaban controles en nuestro hospital,
derivados por el Servicio de Nefrologia, examinados en
consultorio externo o durante su internaciéon por inter-
consulta del médico de cabecera. Excluimos a quienes no
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se controlaban en el hospital y a pacientes menores de
14 anos.

Las variables fueron edad, sexo, tiempo y esquema de in-
munosupresion. Las lesiones dermatologicas se agrupa-
ron, de acuerdo con trabajos publicados en la bibliografia,
en:I) lesiones estéticas y funcionales; II) lesiones infeccio-
sas (por bacterias, virus u hongos), IIl) preneoplasicas y
neoplasicas (epiteliales y no epiteliales) y IV) otras lesio-
nes (dermatosis dificiles de clasificar).

Los mismos observadores, dos médicos especialistas en
Dermatologia, pertenecientes al Servicio de Dermatologia
del Hospital Privado, y un médico residente de segundo
afo llevaron a cabo el examen completo de piel. El diag-
nostico fue clinico para la gran mayoria de las dermatosis
estéticas y funcionales. En las lesiones infecciosas se con-
firmo el agente causal mediante estudios bacteriologicos,
micologicos y, en casos seleccionados. serologias especifi-
cas, biopsia de piel y reaccion en cadena de la polimera-
sa (PCR). En todos los pacientes con sospecha clinica de
preneoplasias y neoplasias se efectuaron estudios histo-
patologicos con tincion con hematoxilina-eosina, tincio-
nes especiales y, en casos con mayor dificultad, estudios
de inmunohistoquimica. Los resultados fueron analizados
por dos anatomopato6logas de nuestra institucion.

El analisis estadistico se realizoé mediante técnica descrip-
tiva con intervalo de confianza del 95% mediante CIA
(Confidence Interval Analisis London).

El estudio dur6 21 meses (julio de 1997 a abril de 1999).

Resultados

Examinamos 62 pacientes —42 hombres (67,74%) y 20

mujeres (32,23%)— sobre un total de 500 receptores de

trasplante renal en control durante el periodo de estudio,
lo que constituye un 12%. El promedio de edad fue de

38,7 anos (rango: 14 a 70 afios).

Los esquemas de inmunosupresion usados fueron:

* Esquema de tres farmacos: ciclosporina, prednisona y
azatioprina en 36 pacientes; ciclosporina, prednisona y
micofenolato en 3 pacientes; FK5006, prednisona y aza-
tioprina en otros 3 pacientes.

» Esquema de dos farmacos: ciclosporina y prednisona en
12 pacientes.

El tiempo de inmunosupresion promedio fue de 4 anos

(rango: menos de 1 a 13 anos).

Las lesiones observadas fueron:

D Lesiones estéticas y funcionales en 46 pacientes

(74,2%) 1C 95% (62,1 - 83,4) que iniciaban la inmunosu-

presion (Cuadro 1).

En una mujer de 21 afios se observé un caso no habitual

de mastitis bilateral. La paciente ingres6 con ginecomas-

tia bilateral dolorosa y signos de inflamacion; la biopsia
confirmoé la mastitis y descarté otras patologias. Se inter-
pretod que el trastorno se relacionaba con la administra-
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Cuadro 1
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Dermatosis estéticas y funcionales

—_
((e]

Xerosis

Hipertricosis

Telangiectasias

Acné y seudoacné

Hiperplasia gingival

Facies de luna llena

Dermatitis seborreica

Estrias

Discromias

Equimosis

Atrofia

Purpura

Hiperplasia de glandula sebacea
Alopecia difusa

Trastornos tréficos de las ufias
Edema

Mastitis bilateral con ginecomastia

—_ .
o) 00 N 00

—
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Cuadro 2

Infecciones

Dermatomicosis 24
Onicomicosis 1
Candidiasis oral

Mucormicosis

Foliculitis

Antrax 1

Tuberculosis extrapulmonar

Infeccion por HPV

Herpes simple

Herpes zoster

Varicela

Celulitis por citomegalovirus

N - Wwo

- =N Ul O =

cion de ciclosporina, ya que revirtio por completo tras el
reemplazo de este firmaco por tacrolimus.

ID Lesiones infecciosas en 40 pacientes (64,5%) IC
95% (52,1-75,3) (Cuadro 2). Entre las micoticas desta-
camos un caso de mucormicosis. Se trataba de un va-
ron de 37 anos con diabetes tipo I, antecedentes de
multiples internaciones por cetoacidosis antes del
trasplante e inmunosuprimido con prednisona, azatio-
prina y ciclosporina. Consulté en el Servicio de Der-
matologia por la aparicion de una macula parpura en
la zona supramaleolar interna de la pierna izquierda
(Foto 1), con dolor intenso espontaneo y al tacto.

Dermatologia

Biopsia de piel: en dermis papilar y profunda se obser-
varon vasos sanguineos tromboticos ocupados por hi-
fas no tabicadas, irregulares y amplias, con bifurcacion
en angulo recto (Foto 2). La tincion de plata permitio
el diagnostico de mucormicosis, confirmada por culti-
vo micologico. En la radiografia de torax se observo
una lesion nodular cavitada en pulmoén izquierdo. Fue
tratado con anfotericina B, lobectomia pulmonar y
exéresis de la lesion de piel, con buena evolucion con-
servacion del injerto.

Bacterianas: un caso de tuberculosis extrapulmonar en
un varén de 41 afios que un ano antes habia recibido
el trasplante. Su tratamiento inmunosupresor consistio
en micofenolato mofetil, prednisona y ciclosporina.
Este paciente consulté por la aparicion de tres nodu-
los dolorosos inflamatorios en el brazo izquierdo. Los
estudios anatomopatologico, bacteriolégico, micologi-
co y por PCR posibilitaron el diagnostico de tubercu-
losis cutanea. Fue tratado con tuberculostaticos duran-
te un afio y la respuesta fue buena.

Virales: dos casos de infeccion por virus herpes sim-
ple. Uno era una mujer de 73 afios que tres meses an-
tes habia recibido un trasplante renal, quien se inter-
n6 por fiebre, astenia y presencia de lesiones ulcero-
sas dolorosas en la zona perianal, el perineo y la vulva
(Fotos 3 y 4). Habia edema intenso y tumefaccion de
quince dias de evolucion y la respuesta al tratamiento
antibiotico por via oral era nula. Ante la sospecha de
infeccion por herpes simple se realiz6 estudio de PCR
para herpesvirus. El resultado fue positivo, por lo que
la paciente fue tratada con aciclovir por via intraveno-
sa (7 mg/kg/dia durante diez dias) y profilaxis via oral
(400 mg/3 veces por dia),lo que produjo la resolucion
de las lesiones dermatologicas y del cuadro general.
El otro paciente era un varén de 69 afios con antece-
dente de diabetes insulinodependiente e ictiosis vul-
gar, quien 6 afnos antes habia recibido un trasplante re-
nal. Su tratamiento inmunosupresor habia consistido
en ciclosporina, micofenolato mofetil y prednisona.
Este hombre consulté por una lesion de 3 meses de
evolucion de aspecto tumoral, exulcerada en la super-
ficie. En el surco interglateo y en la zona lumbar infe-
rior habia una placa eritematosa con vesicula en la su-
perficie y algunas exulceraciones. Las lesiones no eran
dolorosas; el paciente habia recibido tratamiento con
antibioticos locales y sistémicos sin respuesta clinica.
Se sospecho infeccion por virus herpes simple, confir-
mada por biopsia y PCR. Se lo traté con aciclovir oral,
400 mg/5 veces por dia, lo que se relacion6 con la re-
solucion completa del cuadro clinico. Siguié un esque-
ma profilactico de 400 mg/3 veces por dia.

Una mujer de 70 afios ingres6 un mes después del tras-
plante por fiebre y una placa de limites difusos, locali-
zada en la pierna derecha. Era una lesion eritematoe-
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Foto 1. Mucormicosis: lesion purpurica localizada en la regién
supramaleolar interna de la pierna.

Foto 3. Ulceraciones y edema intenso de la
vulva y la regidn perianal.

dematosa, de 10 cm de diametro mayor, que dolia en
forma espontanea y al tacto, y tenia una evolucion de
15 dias. Habia recibido tratamiento con antibioticos ora-
les, sin respuesta.

Se diagnostico un absceso perinéfrico realizandose drena-
je y tratamiento antibiotico. La lesion dermatologica se in-
terpreté como una celulitis. Biopsia de piel: vasos de pa-
redes engrosadas con endotelios prominentes e inclusio-
nes intranucleares compatibles con infeccion viral; la in-
munohistoquimica para herpes y el estudio de antigeno
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Foto 2. Mucormicosis: vasos dérmicos superficiales y profundos
trombéticos e invadidos por hifas no tabicadas, que se bifurcan
en angulo recto.

Foto 4. Ulceracion dolorosa en el gluteo.

temprano para citomegalovirus (CMV), asi como el estu-
dio de PCR de biopsia para CMYV, fueron positivos. El tra-
tamiento con ganciclovir produjo la resolucion clinica
completa. Se diagnostico celulitis por citomegalovirus.
1D Lesiones neoplasicas en 14 pacientes (22,6%) IC 95%
(14,0-34,4) (Cuadro 3).

El cancer de piel no melanoma se presenté en 7 varones
con una edad promedio de 48 afios (rango: 34-59 anos).
De estos pacientes, 5 eran fototipo Iy los 2 restantes, fo-
totipo II. Las lesiones aparecieron en promedio 6 afios
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Foto 5. Multiples queratosis actinicas en la cara.

Cuadro 3

Preneoplasicas y neoplasicas

(9}

Queratosis actinicas
Cancer de piel no melanoma
Sarcoma de Kaposi 2

~

Cuadro 4

Otras lesiones

Quistes

Linfangioma de mama en un hombre
Liquen plano vesiculoso
Queratodermia plantar
Aftas orales recidivantes
Seudoporfiria

Nevos

Dermatitis herpetiforme
Prurito

Urticaria

Melasma

I N G O Oy § |

postrasplante; 5 pacientes habian recibido tratamiento in-
munosupresor con tres firmacos y 2 pacientes habian re-
cibido dos farmacos. La relacion basocelular-espinocelu-
lar fue de 4:3,y mas de un carcinoma en 3 pacientes. Re-
marcamos el caso de un varon de 53 anos, fototipo I, con
antecedente de exposicion solar intensa durante su vi-
da, principalmente ocupacional; 7 afios después del
trasplante present6 multiples carcinomas basocelula-

Dermatologia

Foto 6. El mismo paciente de la Foto 5, con
mejoria clinica importante luego del trata-
miento con acitretina y fluorouracilo tépico.

res y espinocelulares, que se trataron con cirugia, y
queratosis actinicas en el dorso de la mano,la caray el
tronco (Foto 5). El tratamiento con 30 mg/dia de aci-
tretina y fluorouracilo tépico produjo una mejoria cli-
nica importante (Foto 6). El paciente debio suspender
este tratamiento por una hemorragia digestiva y conti-
nua bajo control.
Dos varones, de 64 y 76 afos respectivamente, en tra-
tamiento con ciclosporina, azatioprina y prednisona,
con un tiempo de inmunosupresion promedio de 9
meses, presentaron sarcoma de Kaposi. Por su aspecto
clinico eran lesiones eritematoviolaceas en diferentes
estadios: maculas, placas y tumores sin compromiso
sistémico. Al reducir el esquema de inmunosupresion
y cambiar ciclosporina por micofenolato mofetil, se
produjo la regresion de las lesiones.
IV) Otras: 21 pacientes (33,9%) IC 95% (23,3-46,3)
(Cuadro 4).

Discusion
Las lesiones cutaneas estuvieron presentes en el 100%
de los pacientes derivados a consultorio externo de
Dermatologia o examinados en interconsulta durante
la internacion, con frecuencia las habia de diversos ti-
pos en el mismo paciente.
La gran mayoria de las dermatosis observadas son las
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mismas que se describen en la bibliografia,"* asi como
la edad y el sexo.

En las lesiones estéticas y funcionales no se encontraron
diferencias significativas con otras series y se manifesta-
ron en quienes se iniciaba la inmunosupresion, lo que se
relacionaria con las dosis mas altas de inmunosupresores
de esta etapa. De estas lesiones destacamos el caso de la
mastitis bilateral con ginecomastia, que dependeria de un
aumento de la secrecion de prolactina provocado por la
ciclosporina.

Las infecciones bacterianas fueron similares a las de otros
trabajos publicados, destacamos el caso de tuberculosis
extrapulmonar. Con respecto a esta ultima, en los recep-
tores de trasplante hay mayor riesgo de que se desarrolle
una primoinfeccion por Mycobacterium tuberculosis, asi
como de reactivar lesiones quiescentes. Se sabe que la tu-
berculosis afecta a menos del 10% de los receptores de
trasplante. La mitad de éstos tiene compromiso generali-
zado y la forma de presentacion mas frecuente es la pul-
monar;° la forma extrapulmonar plantea el diagnostico di-
ferencial con micosis, goma sifilitico y otras paniculitis.
Dentro de las infecciones micoticas observamos una mu-
cormicosis, infeccion oportunista causada por un hongo
de la subclase Zygomycetes orden mucorales. Fulminan-
te en la mayoria de los casos, en general se presenta en pa-
cientes inmunosuprimidos por enfermedades hematicas
malignas, diabetes, fallo renal, etc. Las formas de presenta-
cion mas frecuentes son la pulmonar, la renal y la rinoce-
rebral; el compromiso cutaneo primario en general se ob-
serva en grandes quemados, en pacientes con politrauma-
tismos o en sometidos a hemodialisis. La localizacion en
la piel es poco frecuente, pero cuando se manifiesta pue-
de alertar sobre afectacion sistémica de prondstico omi-
noso, ya que su mortalidad asciende a un 90% pese al tra-
tamiento.**El paciente que presentamos aqui era inmuno-
suprimido y diabético, con afectacion cutanea primaria y
compromiso sistémico. La evolucion fue favorable gracias
al diagnostico temprano y el tratamiento rapido de la en-
fermedad.

De las enfermedades virales, tres casos pertenecieron a la
familia Herpesviridae plantearon dudas diagnosticas. La
reactivacion de la infeccion hepatica es frecuente en este
grupo de pacientes, la que suele presentarse durante los
primeros meses posteriores al trasplante; las lesiones sue-
len ser mas dolorosas, extensas y atipicas, de localizacion
no habitual y evolucion prolongada, por lo que es necesa-
rio un alto indice de sospecha aun cuando los pacientes
no tengan antecedentes de herpes genital.*’

La infeccion por citomegalovirus es una de las mas comu-
nes en receptores de trasplante renal, con una incidencia
que va del 34% al 55%. La forma de presentacion mas fre-
cuente es la sistémica, con fiebre, leucopenia, trombocito-
penia, hepatitis, neumonia, ulceraciones gastrointestinales
o coriorretinitis progresiva.'’ La forma cutanea descripta
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en la bibliografia con mayor frecuencia es la de exulcera-
ciones perianales y de la mucosa rectal; otro tipo de lesio-
nes que se pueden encontrar son ndédulos hiperpigmen-
tados, placas, exantema papular y purpurico.' Para Mar-
ker, Howard y Simons la mortalidad por citomegalovirus
es de 25%." Una vez que la infeccion afecta la piel, la mor-
talidad asciende al 85% dentro de los 6 meses en la serie
de Lee J L. En todos los casos de infeccion fatal por CMV
cutaneo también habia compromiso sistémico extenso.'
El caso que presentamos se caracterizé por una manifes-
tacion clinica primaria en piel; no hemos encontrado en
la bibliografia consultada esta forma de presentacion, a
cuyo diagnostico se llegoé por examen histopatologico.
Los canceres de piel suelen ser multiples, mas agresivos y
recidivantes, lo que acarrea una importante morbimorta-
lidad. La indicacion de retinoides (acitretina) como tera-
pia preventiva, s6lo abarca a aquellos pacientes que estan
desarrollando en forma activa gran numero de carcino-
mas, pero incluso con este tratamiento los carcinomas de-
ben extirparse mediante cirugia. La dosis minima efectiva
de retinoides debe individualizarse con evaluaciones pe-
riddicas clinicas y de laboratorio.'*"

El sarcoma de Kaposi es 400 a 500 veces mas frecuente’
en los receptores de trasplante renal que en la poblacion
general. Suele aparecer entre los 17 y los 24 meses,'® pos-
trasplante y en su etiopatogenia en la actualidad se invo-
lucra el herpesvirus.® La gran mayoria de los pacientes
mejoran con la reduccion del esquema inmunosupresor y
el pronostico depende de la presencia o ausencia de com-
promiso sistémico,””" En los casos que presentamos, las
lesiones de Kaposi aparecieron mas temprano que en
otras series, no se observé compromiso sistémico e invo-
lucionaron cuando se produjo la inmunosupresion.

En resumen, en el presente el trasplante renal es la tinica
alternativa terapéutica a largo plazo para el tratamiento
de la insuficiencia renal cronica. Estos pacientes reciben
multiples farmacos inmunosupresores que se relacionan
con distintas dermatosis, Estas a menudo se presentan en
forma atipica o su agresividad plantea dificultades tera-
péuticas. El seguimiento de estos pacientes debiera ser
multidisciplinario; en este equipo el dermat6logo deberia
desempenar un papel activo para el reconocimiento tem-
prano de patologias que pueden tener una importante
morbimortalidad.

A. Ruiz Lascano. Hospital Privado de Cérdoba. Naciones Unidas
346 (5016) Barrio Parque Vélez Sasfield — Servicio de Dermatologia,
3er. Piso, Cordoba, Rep. Argentina, Tel.: (0351) 4688810/4688827;
E-mail: dermatologia@hospitalprivadosa.com.ar
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Hallazgos inmunopatoldgicos y clinicos en
una cohorte de 35 pacientes con penfigoi-
de cicatrizal antiepiligrina. Estos pacientes
tienen un riesgo relativo aumentado para
canceres solidos, la mayoria fueron adeno-
carcinomas en estadio avanzado en el mo-
mento de su detecciéon. También presenta-
ron un riesgo significativo de mortalidad
como consecuencia del tratamiento con in-
munosupresores sistémicos. El estudio su-
giere que s6lo una minoria de estos pacien-
tes entra en remision.

Medicine 2003; 82: 177-86
Conleth A et al

Alejandro Ruiz Lascano

Cuarenta y dos pacientes con granulomato-
sis de Wegener (GW) fueron controlados en
un estudio prospectivo. Se evalué el uso de
glucocorticoides mas ciclofosfamida para
inducir remisién, seguido de metotrexate
para mantenimiento.

Todos los pacientes remitieron (tiempo me-
dio de remision 3 meses y 8 meses para dis-
continuar glucocorticoides). El seguimiento
fue de 32 meses. Veintiddés pacientes pre-
sentaron recaida, ninguno de éstos con cri-
terio de enfermedad severa.

Este esquema parece ser efectivo y bien to-
lerado para el manejo de la GW.

Am J Med 2003; 114: 463-469
Langford CA et al

ARL

Se realizé este trabajo para determinar la
prevalencia actual de Clamydias en pacien-
tes infectados y tratados para Neisseria go-
norreae y evaluar si el tratamiento es toda-
via necesario. La prevalencia es todavia ele-
vada y es necesario el cotratamiento de es-
tas entidades.

Ann Intern Med 2003; 139: 178-185
Sherlyl B. Lyss et al

ARL
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Telangiectasia unilateral
nevoide.
Presentacion de un caso

Unilateral nevoid telangiectasia

Sandra Coronell,* Carolina Soljancic,* Julieta Ruiz Be-
guerie,* Emilia Cohen Sabban,** Hugo N.Cabrera**

Resumen
La telangiectasia nevoide unilateral (TUN) se caracteriza por la existen-
cia de multiples telangiectasias de distribucién lineal segmentaria o me-
tamérica y localizacion unilateral. Asientan preferentemente en la parte
superior del cuerpo, pudiendo afectar la cara, cuello, extremidades su-
periores y torax.
El cuadro puede ser congénito o adquirido.
Presentamos el caso de una paciente de 35 afios con telangiectasia uni-
lateral nevoide.Se realiza una revisiéon de esta patologia, diagnosti-
cos diferenciales y posibilidades terapéuticas (Dermatol Argent
2003; N° 5: 285-288).

Palabras claves: telangiectasia unilateral nevoide, telangiectasia li-
neal, telangiectasia metamérica.

Abstract
Unilateral nevoid telangiectasia is characterized by the presence of te-
langiectasia witn linear or metameric distribution and unilateral loca-
tion. Mainly, they are located in the upper part of the trunk, although
the face, neck, trunk and upper exremities can also be affected.
The disease can be both hereditary or acquired.
We present the case of a 35 year-old-woman with unilateral nevoid te-
leangiectasia, and review the literature, as well as differential diagnoses
and therapeutic options (Dermatol Argent 2003; N° 5: 285-288).

Key words: unilateral nevoid telangiectasia, linear telangiectasia,
metameric telangiectasia.

Introduccion
La telangiectasia unilateral nevoide (TUN) es una dermato-
sis rara, caracterizada por la presencia de multiples telan-

Dermatologia

* Médica del Servicio

de Dermatologia

** Médica de planta y Jefa
de Concurrentes y Becarios
**% Jefe del Servicio

Hospital de Clinicas "José de San
Martin". Division Dermatologia

Fecha recepcion: 6/3/03
Fecha aprobacién: 11/6/03

285



Volumen IX - N°5 - 2003

giectasias de distribucion metamérica, lineal o segmenta-
ria, que se localiza en un s6lo lado del cuerpo. Se asienta
con preferencia en la parte superior del torax y en las ex-
tremidades superiores, la cara y el cuello. Las lesiones
pueden ser congénitas o adquiridas; estas ultimas son mas
frecuentes y predominan en el sexo femenino en edad
fértil. En muchos casos se relacionan con estados de hipe-
restrogenismo fisiologico o patolégico.

El diagnoéstico es clinico y el tratamiento no es definitivo.
Damos a conocer el caso de una mujer con diagnoéstico
de telangiectasia unilateral nevoide que consulté en nues-
tro servicio.

Caso clinico
Mujer de 35 afnos y sin antecedentes personales de rele-
vancia, quien consulto por la presencia de telangiectasias
en la region retroauricular derecha desde los 15 anos de
edad. Las lesiones se fueron extendiendo en forma pro-
gresiva hacia la cara lateral homolateral del cuello.
La paciente no refirié sintoma alguno y el motivo de la
consulta fue el aspecto estético.
El diagnostico fue realizado exclusivamente por examen
clinico. Dado que el interés de la paciente era estético, se
sugirié tratamiento con Dye laser vascular, para el cual se
la derivo.

Discusion
La telangiectasia unilateral nevoide (TUN) se presenta
como dilataciones vasculares de forma arborescente,
que se caracterizan por no tener un vaso central. Se
pueden asentar sobre piel normal o eritematosa, con
distribucion metamérica, localizacion unilateral y no
confluyentes entre si. En la mayoria de los casos se ubi-
ca en la region superior del cuerpo, en el nivel de los
dermatomas cervicales y toracicos.!
Su descripcion data de 1922, cuando Zeisler la relacio-
né con mujeres embarazadas sifiliticas. En informes ul-
teriores se la menciona con distintos nombres, como te-
langiectasias aranas, microtelangiectasias esenciales
progresivas y unilaterales. telangiectasias lineales, nevo
arafa unilateral y telangiectasias unilaterales. En 1970
se adopt6 la denominacion que hasta hoy persiste.
Segan su momento de aparicion pueden clasificarse en
congénitas o adquiridas (Cuadro 1). Las dltimas —75%
de los casos— se relacionan con niveles elevados de es-
trogenos, como ocurre durante la pubertad, la gestacion
y la administracion de terapias hormonales de reempla-
z0. 0 en hepatopatias de origen infeccioso como la he-
patitis C, tumoral como el carcinoma, en las metastasis
hepaticas y en la hepatopatia alcohélica con cirrosis o
sin ella.
Es mas frecuente en mujeres en edad fértil, pero tam-
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bién se informaron casos en el sexo masculino, sobre
todo en hombres con antecedentes de cirrosis alcoho-
lica.

La patogenia ain no esta aclarada, aunque se demostré
que en algunas pacientes portadoras de TUN los niveles
de receptores de estrogenos y progesterona en la lesion
estan elevados. Estos se encuentran distribuidos si-
guiendo un patron lineal, segmentario y unilateral. La-
mentablemente estos datos no pudieron reproducirse
en otras investigaciones.

Anderton y Graham-Smith siguieron con la hipotesis
hormonal y en 1975 sugirieron que los estrogenos ejer-
cian sus efectos a través de la estimulacion de un factor
angiogénico, como el factor de crecimiento endotelial
derivado de las plaquetas y el factor de crecimiento fi-
broblastico.? Ellos fueron quienes clasificaron las telan-
giectasias en primarias y secundarias (Cuadro 2); de
acuerdo con esta clasificacion la TUN seria una telan-
giectasia primaria.

En 1983 Uhlin y Mc Carty sugirieron que el sindrome de
telangiectasia unilateral nevoide podria responder a una
anormalidad en los receptores de estrogeno.?* Los estroge-
nos circulantes estimularian la produccion de telangiecta-
sias en el trayecto correspondiente a un dermatoma. *
Otros autores, en cambio, se oponen a la teoria hormonal
y creen que la patogenia de esta enfermedad aan se des-
conoce.”’

Cuadro 1. Clasificacion.

Congénitas

Mas frecuente en el sexo masculino. Mas rara que
las adquiridas.

Pasaje de estrégenos de madre a hijo por via tras-
placentaria.

Adquiridas

a) Por aumento fisioloégico de estrégenos
- Pubertad en la mujer

- Adrenarquia en el varén

- Embarazo

- Ingestion de anovulatorios

- Niflez en la mujer

b) Por aumento patolégico de estrégenos
- Hepatopatia alcohdlica

- Cirrosis

- Otras enfermedades

c) Idiopaticas
- Alcoholismo sin hepatopatia
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Cuadro 2. Clasificacion.

Primarias

Secundarias

Telangiectasia esencial
generalizada
(angioma serpiginoso)

Angiomatosis universal
Lagos venosos

Ataxia telangiectasia
Nevo arafa

Telangiectasia hemorra-
gica hereditaria
(sindrome de Rendu-Os-
ler-Weber)

Telangiectasia en banda
(Girdle Telangiectasia)

Telangiectasia nevoide
unilateral

Nevus flameus

- Sin afectacion sistémica;

- Con afectacion sistémica
(sindrome de Sturge-
Weber, sindrome de
Maffucci y sindrome

Esclerodermia
(sistémica y localizada)

Lupus eritematoso
Dermatomiositis
Poiquilodermias

Lesiones por radiacion
(rayos x, actinicas)

Procesos atroficos
(postraumaticos, indu-
cidos por esteroides)

Xeroderma pigmentoso
Seudoxantoma elastico

Rosacea

Enfermedad de Degos

Mastocitosis

(telangiectasia macular

eruptiva perstans)

Tumores

- primarios (carcinoma
basocelular);

- metastasicos.

de Klippel-Trénaunay)

Para hacer el diagnostico con la clinica es suficiente;
la histopatologia no es necesaria. La evolucion es be-
nigna y en la mayoria de los casos su curso es cronico
y persistente. Sin embargo, se han informado casos de
regresion espontanea pos parto. El tratamiento no es
definitivo.

Se plantean distintos diagnosticos diferenciales:*'

1) El angioma serpiginoso de Hutchinson, que predomina
en mujeres y aparece durante la nifiez. Son lesiones eri-
tematosas puntiformes, que agrupadas adoptan una for-
ma serpiginosa. A veces no desaparece con la vitropre-
sion.

2) La telangiectasia hemorragica del sindrome de Rendu-
Osler es una alteracion genética que afecta vasos san-
guineos cutaneos y de 6rganos internos. Son frecuentes
las epistaxis recurrentes asi como las telangiectasias pe-
rinasales y peribucales.

Dermatologia

Foto 1. Panoramica de telangiectasias en la
region retroauricular derecha y el cuello.

Foto 2. Aproximacion de telangiectasias lo-
calizadas en la regién retroauricular dere-
cha.
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3) La telangiectasia esencial generalizada se caracteri-
za por lesiones vasculares difusas en los miembros
inferiores. En su gran mayoria son lesiones lineales
observadas en mujeres.

4) Los angiomas estelares simples, que pueden ser tni-
cos o multiples, no tienen una distribucion metamérica.

5) La telangiectasia macularis eruptiva perstans es una
forma de mastocitosis cutanea que cursa con lesiones
tipo telangiectasias y otras maculas hipopigmentadas,
acompafadas por prurito, cuya exacerbacion responde
a diferentes estimulos fisicos.

06) La ataxia telangiectasia comienza por afectar la conjun-
tiva bulbar, para luego extenderse a las mejillas, las ore-
jas, el cuello y la region glutea. Fallecen por la gran sus-
ceptibilidad de estos pacientes a padecer infecciones
sobre todo sinusopulmonares.

Dermatologia

7) El angioma serpiginoso se informo en ninos y adultos
jovenes japoneses.

En la histopatologia se pueden observar vasos dilatados,
sin proliferacion endotelial, en la dermis superior y me-
dia, y leve infiltrado linfohistiocitario perianexial y peri-
vascular. '

El tratamiento puede consistir en electrocoagulacion
puntiforme o laser CO2,laser de argon, laser YAG, laser de
vapor de cobre y laser Candela. Solo trata si el paciente lo
requiere,ya que el pronostico es bueno, no hay afectacion
sistémica y solo crea un problema estético. ***

S. Coronell: Avenida Cérdoba 2351 4to.Piso (1120) - Buenos Aires
- Rep. Argentina - Tel/Fax: 59508818 -
E-mail: sandra540@hotmail.com
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En este estudio retrospectivo llevado a ca-
bo en el Hospital Saint-Louis de Paris entre
1994 al 2000, se investigd en 47 pacientes
con dermatomiositis el recuento de linfoci-
tos, si el numero cambiaba con la terapéu-
tica y su relacidon con procesos infecciosos.
Se concluyé que estos pacientes cursan la
enfermedad con linfocitopenia, el nimero
de linfocitos mejora con la terapéutica con
corticoides y existe un riesgo mayor de in-
fecciones oportunistas principalmente por
Pneumocystis carinii en los que cursan con
severa linfocitopenia.

Medicine 2003; 82: 82-86
Viguier M et al
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Hallazgos clinicos y microbiolégicos en 31
pacientes con Leishmania infantum, enfati-
zando la importancia de considerarla den-
tro de los diagnésticos diferenciales en pa-
cientes en quienes se sospecha neoplasia
de boca y de via aérea superior que han vi-
sitado o residido en zona endémica.

Medicine 2003; 82: 147-156
Aliaga F et al
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Se ha demostrado la presencia de autoanti-
cuerpos circulantes contra una proteina es-
pecifica de la piel (la ECM1) en la mayoria
de los pacientes con liquen escleroso. El es-
tudio no demuestra que sean patogénicos
pero ofrece evidencia de una respuesta in-
mune humoral especifica en esta enferme-
dad inflamatoria crénica.

Lancet 2003; 362: 118-23
Oyama N et al
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Linfoma angiocéntrico
T/NK nasal

Nasal T/NK angiocentric
lymphoma

Verodnica Beatriz Gallerano,* Cristian Danielo,
** Javier Enrique Consigli,*** Mariana Papa,
*xx% Andrés Guidi*****

Resumen
El Linfoma angiocéntrico T/NK nasal es una neoplasia agresiva, la
cual puede derivar de células NK (CD 56+) o de células T (CD 56 -).
Existe una estrecha relacion entre este tumor y el virus Epstein-Barr.
El tratamiento con quimioterapia en etapas tempranas puede resul-
tar en remision completa. Presentamos dos casos de linfoma angio-
céntrico T/NK nasal de comportamiento clinico agresivo, histologia
inespecifica en etapas tempranas y estudio inmunohistoquimico con
patrones diferentes, siendo uno CD 56+ y otro CD 56 - (Dermatol
Argent 2003; N° 5: 290-293).

Abstract
Nasal T/NK angiocentric lymphoma is an aggressive tumor which may
derive from NK cells (CD 56+) or T cells (CD 56 -). Epstein-Barr virus is
closely associated with this lymphoma. Chemotherapy can result in
complete remission in early stages of the disease. We report two ca-
ses with 1- aggressive clinical features, 2- non-specific histology at
the begining of the tumor and 3- different immunohistochemical ex-
pressions, one CD 56+ and the other CD 56 —(Dermatol Argent 2003; N°
5: 290-293)

Introduccion
El linfoma angjocéntrico T/NK nasal, previamente clasificado
como granuloma maligno, granuloma maligno de la linea me-
dia, ulceraciéon granulomatosa progresiva y reticulosis poli-
morfa, es una neoplasia agresiva que puede derivar de célu-
las NK (CD 56+) o de células T (CD 56-). Predomina en hom-
bres jovenes' y es mas frecuente en paises orientales.>” Se
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presenta como un tumor facial destructivo de la linea me-
dia, de curso clinico rapido. En su evolucion no es infre-
cuente la presencia de linfadenopatia, hepatoesplenome-
galia y compromiso de la médula 6sea.' Este tumor suele
estar estrechamente asociado con el virus de Epstein-Barr
(EBV).

Presentamos dos casos de linfoma angiocéntrico T/NK
nasal; uno era CD 56+ y el otro, CD 56-.

Casos clinicos
Caso 1: paciente de sexo masculino de 35 afios, quien
consulto por la presencia de una lesion tumoral exofitica
en la region paranasal derecha, de 3 afios de evolucion,
con edema bipalpebral homolateral (Foto 1); acompafa-
do de epifora, epistaxis y rinorrea posterior. Cuatro aios
antes de la consulta habia presentado un cuadro rinofa-
ringeo de evolucion cronica, con destruccion de la avula
y compromiso de las amigdalas. En aquel momento se le

Foto 1. Linfoma T/NK nasal.
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Foto 2. Infiltrado de linfocitos atipicos en disposicién angiocén-
trica.

Dermatologia

habia diagnosticado granulomatosis de Wegener y recibio
tratamiento especifico sin resultados favorables. Exame-
nes complementarios: citologico, eritrosedimentacion,
funcion hepatica y proteinograma por electroforesis, to-
dos dentro de limites normales.

La tomografia axial computarizada (TAC) de cabeza puso
en evidencia una lesion que infiltraba dermis e hipoder-
mis, abarcaba la zona paranasal derecha e invadia los teji-
dos periorbitarios, con desplazamiento del muasculo recto
interno y el paladar blando, sin comprometer estructuras
nobles.

El estudio histopatolégico revel6 un denso infiltrado de
linfocitos atipicos, pequeios y medianos, en disposicion
angiocéntrica, rodeado por amplias zonas de necrosis
(Foto 2). En el infiltrado también habia algunos plasmoci-
tos e histiocitos. Las inmunomarcaciones para CD 45 RO,
CD 3 y CD 56 fueron positivas. La radiografia de torax y
la ecografia abdominal no presentaron particularidades.
El paciente fue tratado con quimioterapia. Recibi6 cuatro
ciclos mensuales de ciclofosfamida, doxorrubicina, vin-
cristina y prednisona (CHOP), con lo que se consiguio; a
remision completa. Dos afios después del tratamiento el
paciente se halla libre de lesiones (Foto 3).

Caso 2: paciente de sexo masculino, de 29 afos, soltero,
quien consulté por un gran edema facial que incluia los
parpados y los labios. Cuatro afios antes en otra institu-
cion se le habia diagnosticado histoplasmosis, por la pre-
sencia de edema de ambos labios, y lesiones aftoides y
edema en la mucosa oral. Los resultados histopatologicos
habian resultado inespecificos. El paciente también pre-
sentaba pérdida de peso y fiebre vespertina. En ese mo-
mento se comenzo el tratamiento con ketoconazol y flu-
conazol por via oral durante varios meses.Ante la ausen-
cia de mejoria se lo derivo al Hospital de Enfermedades
Infecciosas, donde se le efectu6 prueba de histoplasmina
y fijacion de complemento con resultado negativo.A pe-

Foto 3. Linfoma T/NK luego del tratamiento.
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sar de ello se lo continué tratando por histoplasmosis.
Dos meses antes de la consulta concurri6 al Servicio de
Alergia e Inmunologia de este hospital, desde donde fue
derivado a nuestro servicio.

Examen dermatologico: gran edema facial que abarcaba
los labios, los parpados y las mejillas. Si bien presentaba
una consistencia aumentada, no habia cambios en la colo-
racion de la piel. Mediante palpacion se detectaron ade-
nopatias cervicales.

Examenes complementarios: citologico, eritrosedimenta-
cion, LDH y proteinograma por electroforesis, todos den-
tro de limites normales; determinacion de inmunoglobu-
linas: se observo un aumento leve de la Ig A.

Informe histopatologico de biopsia de la piel del labio:
presencia en la estroma de una proliferacion de células
linfoides atipicas, con nucleo hipercromatico e irregular
en forma y tamaiio. En algunos sectores los infiltrados ati-
picos adoptan una disposicion angiocéntrica. También se
observa tejido muscular rodeado por el infiltrado linfoide
atipico. Piel de la nariz: estrato espinoso, con hiperplasia
irregular, areas ulcerosas y material costroso en la superfi-
cie. En la estroma se observa un infiltrado denso com-
puesto por mononucleares y neutrofilos.

La inmunomarcacion con anticuerpos monoclonales —
por el sistema estreptavidina-biotina-peroxidasa y revela-
do con DAB— demostro la presencia de Ac monoclonal
para UCHL-1 (pan T), asi como ausencia de Ac monoclo-
nal para L26 (pan B) y de CD56.

Radiografia de térax no revel6 anormalidades. La TAC de
cabeza y abdominopelviana puso en evidencia una ligera
infiltracion grasa del higado.

Tratamiento: se indicé tratamiento con poliquimioterapia
en el Servicio de Oncologia, pero el paciente no se hizo
presente.

Discusion
Las células NK son la tercera linea de linfocitos, ademas
de las células B y T. Se originan en la médula 6sea de un
progenitor bipotencial capaz de diferenciarse como célu-
lasT y NK.
Median la citotoxicidad sin sensibilizacion previa contra
células tumorales, y células infectadas por virus y bacte-
rias. Tienen caracteristicas genéticas y fenotipicas pro-
pias. Se manifiestan como pequenos linfocitos con granu-
los azurofilos, expresan el antigeno relacionado con NK,
CD 56,y marcadores de linfocitos T como CD 2 y CD 3e
(citoplasmatico). Son negativas para CD 3 de superficie y
otros receptores de célulasT y no presentan rearreglo del
gen del receptor de célulaT. El anticuerpo CD 56 recono-
ce la molécula de adhesion neural (N-CAM).®” Nariz y na-
sofaringe, tracto aéreo superior, piel, testiculos, tracto gas-
trointestinal, tejidos blandos y bazo son lugares preferen-
ciales de compromiso por linfoma NK. Se ha sugerido que
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estos sitios expresan fuertemente CD 56, lo que favorece
la acumulacion de células de linfoma NK, debido a que N-
CAM presenta propiedades de adhesion homofilicas.?
Los linfomas/leucemias de células NK pueden presentar-
se con dos patrones clinicos. Uno es una forma localiza-
da, en la cual el sitio de presentacion se restringe a un
area anatomica, con mas frecuencia la nariz. En esta forma
la edad media de presentacion es 50 afnos; las manifesta-
ciones sistémicas no son frecuentes y no se presenta con
sintomas B (fiebre, diaforesis, pérdida de peso). Simula
procesos benignos, se manifiesta con inflamacion y ulce-
racion, asi como invasion de los planos profundos cuta-
neos y extracutaneos (paladar, cartilago nasal, cuerdas vo-
cales, etc.). Produce sintomas cuando compromete es-
tructuras nobles. Este grupo esta constituido por pacien-
tes con linfoma nasal y tipo nasal de células T/NK infor-
mado en la bibliografia,**'> asociado en la mayoria de los
casos a la presencia de EBV.

El otro patron de presentacion es una enfermedad disemi-
nada multiorganica, de curso abrupto. Los 6rganos involu-
crados son el higado, el bazo, la médula 6sea, los ganglios
linfaticos, la piel, el pulmon y el recto, en ese orden de fre-
cuencia.' Predomina en pacientes jovenes de sexo mascu-
lino orientales. Este grupo de pacientes corresponde a los
casos de linfoma/leucemia NK informados en la bibliogra-
fia,*'*'%7 en quienes su asociacion con EBV no siempre
puede hallarse.

Las caracteristicas clinicopatologicas mas frecuentes del
linfoma angiocéntrico T/NK nasal y tipo nasal fueron con-
firmadas en un encuentro realizado en Hong Kong: 1) in-
filtracion angiocéntrica con necrosis o sin ella, 2) infiltra-
cion extranodular de la piel, los tejidos blandos, el testicu-
lo, las vias respiratorias superiores o el tracto gastrointes-
tinal, 3) asociacion con virus de Epstein-Barr, 4) un inmu-
nofenotipo de CD56+ CD3- (tipo célula NK) y 5) sin reor-
denamiento clonal del gen del receptor de célula T (tipo
célula NK).’ La mayoria de los casos son linfomas NK CD
56+ CD 3e+ con células T reactivas. Los pocos casos que
expresan el marcador CD56 junto con CD3, otros marca-
dores adicionales de células T y presentan rearreglo clo-
nal del receptor de célula T, o los que son CD56-, es pro-
bable que sean linfomas de células T con células NK reac-
tivas y no verdaderos linfomas NK.'*'®

El EBV —un miembro de la familia Herpesviridae— se re-
laciona en forma estrecha con procesos linfoproliferati-
vos benignos y malignos, como mononucleosis infeccio-
sa, linfoma de Burkitt, trastornos linfoproliferativos de cé-
lulas B, linfomas de Hodgkin, linfomas no Hodgkin de cé-
lulas T o B, y linfoma nasal de células T /NK.*'"* Se desco-
noce el mecanismo por el cual el virus ingresa en la célu-
la tumoral. La forma agresiva de presentacion del tumor,
linfoma/leucemia NK, suele ser negativa para EBV, mien-
tras que en la forma nasal y tipo nasal T/NK es muy fre-
cuente la positividad para EBV. **
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El linfoma T/NK nasal tiene un curso agresivo. Sin embar-
go, en un estadio temprano el tratamiento puede dar co-
mo resultado una remision completa.” En uno de nues-
tros pacientes hubo una remision completa tras recibir
cuatro ciclos de quimioterapia CHOP (ciclofosfamida, do-
xorrubicina, vincristina y prednisona). Aquellos linfomas
angiocéntricos NK diseminados, en estado leucémico,
que comprometen la piel y otros 6rganos, tienden a resis-
tir el tratamiento con quimioterapia. Para revertir esta re-
sistencia a farmacos, que al parecer se deberia a la expre-
sion de glucoproteina P (P-gp) en las células NK del linfo-
ma, algunos autores proponen el uso de ciclosporina A,
que actuaria como antagonista e inhibidor de la P-gp. De
esta forma la combinacion de ciclosporina A con otros
agentes antineoplasicos, como etopoésido o doxorrubici-
na, induciria una apoptosis celular mucho mas rapida y
efectiva en las células de linfoma NK. >* Si bien entre los

Dermatologia

efectos adversos de la ciclosporina A se describe el desa-
rrollo de linfomas, en este caso particular ese riesgo esta-
ria cubierto, ya que se usa en combinacién con otros an-
ticancerosos y so6lo para aquellos casos de células NK
(CD56+) en los cuales la administracion de la ciclospori-
naA como bloqueador de P-gp aporta un beneficio adicio-
nal.

Sostenemos la importancia del seguimiento de estos pa-
cientes, la necesidad de reiterar biopsias, dada la falta de
especificidad de éste estudio en las primeras etapas de la
patologia, y la instauracion de un tratamiento temprano
que aumente la probabilidad de supervivencia de estos
pacientes.

V. B. Gallerano: La Posta 3560 B~ Alto Verde (5009) Cérdoba —
Rep. Argentina - Tel.: (0351) 4829276 —
E-mail: verogallerano@hotmail.com
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Virus de la leucemia T
humana (HTLV-I).
Linfoma leucemia

de células T del adulto.
Presentacion de un caso

Human T cell lymphotrophic virus
type 1 (HTLV-l). Report a case

A. Kaminsky,* M. Diaz,** M Ryb,*** R. Lagioia,****
M Céceres,** V Charas,** E Dancziger,*****
W Astorino, ¥**+¥* E Zejtlin**++++

Resumen
El linfoma-leucemia de células T del adulto, es una neoplasia agresiva con
sobrevida media menor al afio. Es causada por el virus de células T huma-
no tipo | (HTLV-I), endémico en Japdn y regiones subtropicales.
Las vias de transmision son las mismas que para el HIV. En los ultimos afios
se evidencié una gran prevalencia en paises latinoamericanos.
En este articulo se presenta un paciente de sexo masculino de 60 aios, que
adquirio esta enfermedad por via sexual, presentando todo el espectro de
manifestaciones clinicas y hematoldgicas de la variante aguda con rapida
evolucién al ébito (Dermatol Argent 2003; N° 5: 295-300).

Palabras claves: HTLV-I, LLTA linfoma-leucemia de células T del adul-
to, PET paraparesia espastica tropical.

Abstract
Adult T-cell leukemia-lymphoma (ATLL) is an aggresive lymphoprolife-
rative tumor, with a 6-to-12 month survival range. It is induced by in-
fection with (HTLV-I) Human T cell Lymphotrophic Virus type |, ende-
mic to Southeast Asia, the Caribbean, Latin America, Equatorial Afri-
ca and is more common in intravenous drug users. Only a fraction of
infected persons will develop ATLL.
We report the case of a 60 year old male patient, who presented a
skin eruption, lymphadenopathy, leukocytosis and enlargement of
the spleen, expressions of the accute form of the disease (Dermatl Ar-
gent 2003; N° 5: 295-300).
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Key words: HTLV-I Human T cell lymphotrophic virus type I, ATLL
Adult T cell leukemia-lymphoma, TSP-HAM Tropical spastic para-
paresis or HTLV associated myelopathy.

Introduccion
El linfoma leucemia de célulasT del adulto es una neopla-
sia maligna de mal prondstico, causada por el virus de la
leucemia T humana (HTLV-D). Esta entidad, descripta por
primera vez en 1977 porTakatsuki y col.,’ se adquiere por
via sexual, sanguinea y vertical. Se asocia con diferentes
trastornos, como la paraparesia espastica tropical (PET) y
procesos autoinmunes secundarios inducidos por el vi-
rus. Entre la gran variedad de manifestaciones clinicas se
incluyen lesiones cutaneas, adenomegalias, organomega-
lias y alteraciones hematicas.
Presentamos un caso de esta patologia de escasa frecuen-
cia 'y poco mencionada en la bibliografia dermatologica.

Caso clinico
Paciente de sexo masculino, de 60 afios, que consult6 por
la presencia de lesiones cutaneas en el tronco y el abdo-
men superior, asi como adenopatias, de dos meses de evo-
lucion.
En el examen fisico se hallaron multiples lesiones anula-
res eritematoviolaceas, de bordes definidos y centro pla-
no, confluentes y asintomaticas, localizadas en el torax, el
abdomen superior y el dorso (Fotos 1 y 2). Se palparon
adenopatias en la region preauricular, el cuello, las axilas
y ambas ingles. Eran de consistencia duro-pétrea, leve-
mente dolorosas y adheridas a planos profundos (Foto 3).
En el nivel abdominal se detecté hepatoesplenomegalia.
Laboratorio. Hematocrito, 48%; leucocitos, 29.800 mm?
(N: 38% L: 56%); velocidad de sedimentacion globular,
3 mm; urea, 53 mg/dl; calcio, 11,5 mg/dl; bilirrubina total,
2,3 mg/dl; bilirrubina directa, 1,2 mg/dl; GOT, 115

Foto 2. LLTA: lesiones maculares que al confluir adoptan un
aspecto geografico.
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UI/L; GPT, 96 UI/L; triglicéridos, 277 mg/dl; fosfatasa al-
calina, 246 UI/L; deshidrogenasa del acido lactico, 780
UI/L; proteina C reactiva, 2,6.

Serologia: VDRL, HIV, EBV, HVB, HVC, todos resultados
negativos; HTLV-], reactivo.

Inmunotipificacion celular en sangre periférica: CD2
+, CD4 +, CD5 +, CD20 -, CDS8 -. Proliferacion celular
de linaje T maduro.

Estudios complementarios: TAC toracoabdominopel-
viana: imagenes nodulares en ambos campos pulmona-
res y hepatoesplenomegalia.

Estudio histopatologico de ganglio cervical izquierdo:
linfoma difuso de células pequenas.

Estudio histopatologico cutaneo: infiltracion dérmica
difusa con células linfoides pleomorfas de tamafio pe-
queno y mediano, con ndcleos atipicos e hipercroma-
ticos CD45RO +, CD79 y CD30 - (Fotos 4 y 5).
Estudio histopatologico de médula 6sea: infiltracion
difusa por células de estirpe linfoide, con nuacleos de

Foto 1. LLTA: multiples lesiones maculoanulares eritematovio-

laceas, con bordes definidos, centro claro, asintomaticas.

Foto 3. LLTA: adenopatias retroauriculares, submaxilares y cervi-
cales.



Volumen IX - N° 5 - 2003

Qermatologia

rgentna

Foto 4. LLTA: infiltracién linfocitica difusa pleomorfa, con célu-
las linfoides de nucleos redondos pequeiios y medianos (100 X).

Foto 6. LLTA: médula ésea. Infiltracion difusa por linfoma, pro-
liferacion de células histiociticas con presencia de eritrofagocito-
sis (100 X).

tamano pequeno y mediano.

Se realiz6 tratamiento quimioterapico con 1.000 mg/dia
de zidovudina (AZT) + 5.000.000 UI SC de interferon alfa
(IFN alfa). El paciente evolucion6 desfavorablemente, con
episodios de epistaxis y hemorragia digestiva, por lo cual
se lo intern6 con descompensacion hemodinamica. Se
realiza biopsia de médula 6sea y el paciente fallece con
diagnostico de sindrome hemofagocitico reactivo (SHR)
(Foto 6).

Comentario
La leucemia/linfoma de células T del adulto (ATLL) es una
neoplasia de alto grado de malignidad de linfocitos T ma-
duros, segun la clasificacion de la EORTC modificada
por Willenze en 1997. Afecta en forma predominante
los linfocitos con fenotipo CD4, CD25 y en forma oca-
sional, CD8.

Foto 5. LLTA: marcador pan T CD45RO positivo (50 X).

El agente etiologico es el HTLV-I, oncovirus exogeno en-
démico en Japon, Jamaica, Africa, Caribe, América central,
sudoeste de los EE.UU. y América del Sur (Colombia, Bra-
sil, Pert y norte de Argentina).?

Se presenta con igual incidencia en hombres y mujeres
en la edad media de la vida; es muy raro en individuos de
menos de 20 anos, aunque puede presentarse en hijos de
mujeres infectadas. Se calcula que en el mundo hay de 11
a 20 millones de personas infectadas.’

En areas endémicas, en el 3% al 5% de los portadores el vi-
rus induce enfermedades linfoproliferativas. Una vez que
se produce la infeccion, el factor genético seria muy im-
portante para el desarrollo de la enfermedad;a €l se debe-
ria la mayor incidencia en ciertos grupos étnicos y en de-
terminados miembros de una familia.

Algunas infecciones, como la estrongiloidosis en Ja-
pon, la treponematosis en Jamaica, la borreliosis en
Brasil y en particular las enfermedades virales en Amé-
rica del Sur, generarian mayor susceptibilidad al desa-
rrollo de la enfermedad.* No hemos encontrado casos
publicados en la bibliografia dermatolégica argentina.
Forma parte de los linfomas no Hodgkin (LNH) de cé-
lulas T maduras, periféricas o postimicas. Se asocia con
diferentes patologias, como PET, un trastorno degene-
rativo neurologico, uveitis, artropatias cronicas, sarna
noruega, vasculitis, ictiosis, crioglobulinemia, dermati-
tis atopica, bronquiolitis y sindrome de Sjogren, los
que aparecerian como consecuencia de las alteracio-
nes inmunitarias secundarias a la infeccion viral.*’

La epidemiologia se relaciona con las conductas de
riesgo de cada individuo para el contagio de cualquie-
ra de los retrovirus humanos; al igual que el HIV, la ma-
yor prevalencia se registra en pacientes drogadictos
por via intravenosa.®

Se transmite por vias sexual, materno-fetal (trasplacenta-
ria, leche materna), transfusiones sanguineas y por utiliza-
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cion de jeringas contaminadas. La probabilidad de trans-

mision madre-hijo a través de leche varia entre el 18% y el

30%.

Es importante destacar la alta frecuencia de coinfeccion

por HIV y el mayor riesgo de estos pacientes para desa-

rrollar sida, con mal pronostico.

El mecanismo de accion se inicia con el ingreso del geno-

ma viral al nacleo de las células infectadas, lo que estimu-

la 1a sintesis y secrecion de multiples citocinas, principal-
mente interleucina 2 (IL-2) y factor de necrosis tumoral
alfa (TNF-a).

Se desencadena asi la proliferacion monoclonal de linfo-

citos maduros, con intenso pleomorfismo, atipias, nicleo

polilobulado, nucléolos multiples, y citoplasma basofilo y

vesiculado (cell flowers). Estos linfocitos expresan sobre

la membrana los marcadores inmunofenotipicos CD2,

CD3 y CD4.”

Sus caracteristicas clinicas son linfadenopatias multiples,

hepatomegalia, esplenomegalia y lesiones cutaneas ines-

pecificas en el 50% de los pacientes, debido al intenso
epidermotropismo de estas células neoplasicas.

Los estudios serologicos de deteccion son:

1) ELISA (ensayo inmunoabsorbente ligado a enzimas):
determina la existencia de anticuerpos anti HTLV-I o II,
mediante la técnica de inmunofluorescencia indirecta
(IFD o aglutinacion de particulas.

2) Western Blot (WB): detecta los antigenos pl9, p24,
p40x, gp46 y p53. Se utiliza como test confirmatorio
cuando el ELISA es positivo y como método comple-
mentario en caso de que el resultado de éste sea inde-
terminado.

3) Reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) o Southern
Blot: confirman la integracion del genoma viral en las
células infectadas.

En el estudio histopatoldgico, ya sea en ganglios, médula
osea o piel, se evidencia infiltracion de células linfoides
atipicas, pleomorfas, de tamano pequeiio y mediano.

La marcacion inmunofenotipica resulta positiva para célu-
las de estirpe linfoide T madura CD45RO, CD4, CD25 o
CDS8 positivo.

Clasificacion
Shimoyama dividi6 esta entidad en cuatro subtipos (Cua-
dro 1).® Se destacan parametros clinicos y hematologicos
de importancia para el tratamiento y el pronéstico.
El caso que presentamos se encuadra dentro de la forma
de presentacion aguda, con leucocitosis, hipercalcemia,
linfadenopatias, esplenomegalia y compromiso cutaneo
por linfoma de células T.A pesar del tratamiento el pacien-
te fallecié con diagnoéstico de sindrome hemofagocitico
reactivo (SHR).
El SHR fue descripto por primera vez en 1979 por Risdall;
se trata de una proliferacion de histiocitos maduros se-
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Cuadro 1: Clasificacion de LLTA (Shimoyama, 1991)

Aguda Linfomatosa Crénica Moderada
Frecuencia 55% 20% 20% 5%
Alteraciones
cutaneas ++++ ++ +++ ++
Adenopatias |+++ ++++ + +
Hepatoes-
plenomegalia |+++ = ++ -

Compromiso

pulmonar - - + +
Sindrome
tumoral con
compromiso
multiorganico | +++ - - -
Recuento
leucocitario  p+++ +++ normal normal
Recuento
linfocitario H-+ ++ + ++++
Linfocitos
atipicos 5%-95% |< 1% 5% >5%
Otras
alteraciones
de laboratorio|Hipercal-

cemia

Alteracion

del hepato

grama

Ascenso

LDH
Pronéstico Malo Poca Relacionadd

respuesta al | con la
tratamiento | respuesta al
tratamientd

Supervivencia |3 a 6 meses| 10 meses 24 meses

cundaria a infecciones por HTLV-], virus de Epstein-Barr
(EBV), citomegalovirus (CMV) y virus herpes simple
(HSV). Los virus fagocitan células sanguineas, en especial
en médula 6sea, lo que produce una citopenia periférica.
Es un cuadro de comienzo brusco, potencialmente mor-
tal, que se acompafia con sintomas generales como aste-
nia, anorexia, fatiga, fiebre, hepatopatia y coagulopatias. Si
bien la patogenia se desconoce, se sugiere que la infec-
cion generaria una desregulacion inmunitaria, con au-
mento de la actividad fagocitica del sistema reticuloendo-
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telial en respuesta a la produccion de interleucina 1 por
los linfocitos T.?

Tratamiento

Se conocen distintos esquemas de poliquimioterapia; el

grado de respuesta se relaciona con las caracteristicas cli-

nicas y hematologicas de la enfermedad. Se utilizan farma-
cos citostaticos como:

1) Zidovudina (AZT): agente antirretroviral que inhibe la
transcriptasa reversa; de esta manera previene la inte-
gracion de los provirus. La dosis administrada es de
1.000 mg/dia por via oral ">

2) Interferon alfa (IFN-a): inhibe la sintesis proteica, de
factores de crecimiento y la replicacion de células TH 1
y NK; de este modo disminuye la proliferacion de célu-
las neoplasicas.'*'*

3) Retinoides (etretinato, acitretina): inhiben la angiogé-
nesis, la proliferacion y diferenciacion de las células
neoplasicas.

Entre las nuevas opciones terapéuticas se considera el de-
nileucin diftitox (ONTAK), DNA recombinante deriva-
do de la secuencia de fragmentos de aminoacidos de la
proteina citotoxica de la toxina diftérica A y B, que ac-
tuaria sobre las células con alta expresion de IL 2.

Dermatologia

Conclusion
El aumento de la prevalencia de infeccion tanto por
HTLV-I como por HIV en los paises latinoamericanos nos
obliga a considerar esta entidad como emergente.
Es importante destacar que las manifestaciones cutaneas
estan presentes en el 50% de todos los casos y en todos
los subgrupos. Son inespecificas, ya que pueden variar
desde papulas localizadas hasta erupciones maculopapu-
lonodulares generalizadas, o bien iniciarse como una eri-
trodermia.
Los avances en epidemiologia, virologia y tecnologia mo-
lecular han permitido establecer un lazo estrecho entre
determinadas infecciones virales y el desarrollo de neo-
plasias en el hombre, fundamentalmente linfomas.
La accion del HTLV-I en el desarrollo de algunos tumores
y el papel que desempefan otros virus, como el HIV o el
HCV, de manera indirecta o secundaria incrementan la
susceptibilidad del individuo a adquirir variaciones gené-
ticas o mutaciones que predisponen al desarrollo de esta
neoplasia.

A. Kaminsky: Ayacucho 1570 (1112) Buenos Aires — Rep. Argenti-
na — E-mail: anakaminsky@fibertel.com.ar
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VIl Campana Nacional de
Prevencion del Cancer de Piel

12 al 16 de noviembre de 2001

La Sociedad Argentina de Dermatologia (SAD) ratific6 la continuidad del Comité Coordinador para la realizacion
de la VIII Campana Nacional de Prevencion del Cancer de Piel 2001 y comprometiéo nuevamente a todos sus
miembros, quienes respondieron con su valiosa y desinteresada colaboracion.

Durante el afio 2001 la coordinacion de la Campana estuvo a cargo de la Dra. Patricia Troielli como coordinadora
general y como co-coordinadoras las Dras. Maria Antonia Barquin, Susana Block, Desideé Castelanich y Rebeca Ru-
binson.

La Campaia fue auspiciada por la Secretaria de Salud del Gobierno de la Ciudad de Buenos Aires (Res. N°
0024/01), el Ministerio de Salud de la Provincia de Buenos Aires (Res. N° 5042/01), declarada de interés munici-
pal por el Honorable Consejo Deliberante de la Ciudad de Rio Gallegos (Santa Cruz) (Res. N° 130/01).

El compromiso de los miembros de la SAD fue incondicional, con la ayuda de los delegados de la Campana de ca-
da Seccion, asi como también los jefes de servicio de los hospitales municipales y privados. La financiacion fue
aportada por la Sociedad Argentina de Dermatologia.

La distribucion del material se efectué por el Correo Argentino en el interior del pais. En Capital Federal y Gran
Buenos Aires por la imprenta que realiza la folleteria de la Campana.

Se publicit6 la imagen de la Campafa en el diario La Naciéon durante la semana de prevencion, gracias a la cola-
boracion de los laboratorios Avéne, Bago, Defuen, Ingens, Kampel Martian, La Roche Posay, Stiefel y Vichy.

Se realiz6 una conferencia de prensa el 6 de noviembre de 2001 en el Hotel Sheraton Libertador. Diferentes me-
dios de difusion cedieron espacios de publicidad: diarios, radios, revistas, carteleras.

A través de Canal 7, medio de comunicacion que llega a todo el pais, se pasé un video informativo con el anun-
cio de la Campana.

Continuamos la actividad con el Programa de las Escuelas de Verano del Gobierno de la Ciudad de Buenos Aires,
con charlas informativas y distribucion de material educativo. Colaboraron en este emprendimiento distintos la-
boratorios, quienes cedieron muestras de proteccion solar.

Se recepcionaron 13.690 fichas. Se trata de una muestra con predominio de sexo femenino en todas las edades.
El 59,9% de los encuestados refiere exposicion solar ocasional y un 14,8% haber tenido quemadura solar impor-
tante antes de los 15 anos. Un 3% y 6,9% referia antecedente de cancer de piel personal o familiar respectivamen-
te.

El 3,8% presentaba lesiones al momento del examen. El 92% tenia una lesion unica. El tipo de lesion mas frecuen-
te fue el carcinoma basocelular. La localizacion mas frecuente fue la cara. El antecedente de quemadura solar an-
tes de los 15 afios se asocié con mayor riesgo de carcinoma espinocelular.

Comentarios
La gran concurrencia de pacientes a los Servicios de Dermatologia de todo el pais demuestra un marcado interés
y una mayor conciencia de la poblacion sobre la importancia de consultar al dermatologo por lesiones névicas.
Esto estimula y nos compromete afo tras ano a seguir adelante con el esfuerzo de todos los miembros de la SAD,
para lograr nuestro objetivo de prevencion y fotoeducacion.

Comité Coordinador

301



Volumen IX - N°5 - 2003

PROVINCIA

CAPITAL

BUENOS AIRES

302

HOSPITAL/CLINICA/SANATORIO

Alvarez

Argerich

Britanico

CEMIC

Centro Médico Piel
Churruca

Clinica La Sagrada Familia
Clinicas

Durand

Fernandez

Francés

Italiano

Muiiz

Naval

Policlinico Bancario
Ramos Mejia
Rivadavia

Instituto Roffo
Sanatorio Mater Dei
Santojanni

Servicio Penitenciario Federal
Tornu

Velez Sarfield
Zubizarreta

TOTAL

Arturo lllia - Villa Gessell

Bernardo Houssay - Florida

Bragado - Bragado

CEMIC - San Isidro

Centro Agustin Rocca Htal. Italiano - San Justo
CEPEM - Morén

Clinica Bessone - San Miguel

Clinica del Sol - Tigre

Comunitario - Pinamar

Consultorio - Pergamino

Ctro Integrado de Dermatologia - San Miguel
Ctro. de Salud "Argentino Torres" Maschwitz / Escobar
Ctro. de Salud "C. Menem H." - Escobar

Ctro. de Salud Empleados de Comercio - Bahia Blanca
Ctro. Médico de la Piel - San Nicolas
Dispensario de la Piel

Dr. Domingo Cabred - Open Door

Dr. Luis Resio - Garin / Escobar

Dr. Miguel Capredoni - Bolivar

Espafiol - Bahia Blanca

J.M. Gomendio - Ramallo

H.A.M. - Bahia Blanca

HIEMI - Mar del Plata

HIGA Dr. Paroissien - |. Casanova

Horacio Caneci - Matheu / Escobar

Julio de Vedia - 9 de Julio

Dermatologia

TOTAL

107
106
76
283
18
24
232
993
239
91
82
212
10
108
51
295
76
33
50
98
15
134
201
198
3732

74
21
83
80
30
34
51
30

117
43
81
45
63
11
79
84
20

103
25
34
37
26
17
12
44
60
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CHACO

CORDOBA

CORRIENTES

304

LALCEC - 9 de Julio

LALCEC - Baradero

LALCEC - Filial Bahia Blanca

LALCEC - Filial Olavarria

LALCEC - Filial San Isidro

LALCEC - Florida/V. Lopez

LALCEC - Pehuajo

LALCEC - Rojas

LALCEC - Tres Arroyos

Lucero del Alba - Bahia Blanca

Madre Teresa de Calcuta - Ezeiza

Municipal "Ana R. De Guerrero" - Gral Madariaga
Menor Ingeniero White - Bahia Blanca

Morén - Morén

Municipal - Coronel Pringles

Municipal Dr. Manuel B. Cabrera - Coronel Suarez
Municipal Ayacucho - Ayacucho

Municipal de Agudos - Bahia Blanca

Municipal Dr. Héctor Cura - Olavarria

Municipal Huanguelen - Bahia Blanca

Municipal Pedro Sancholuz - Laprida

Municipal San Isidro - San Isidro

Municipal San Roque - Dolores

Municipio Bonaerense de Escobar - Magq. Savio Escobar
Patronato del Enfermo de Lepra

Penna - Bahia Blanca

Posadas

R. Santamarina - Tandil

S. P. C. Grierson - Benito Juarez

San Juan de Dios - La Plata

San Vicente de Paul - Chascomus

Santa Francisca Romana - Arrecifes

Subzonal Balcarce - Balcarce

SUTEBA - Bahia Blanca

Unidad de Cirugia Plastica de San Isidro - Florida
Universitario Austral - Pilar

Vicente Lépez

TOTAL

4 de Junio
TOTAL

Asistencia Publica y LALCEC
Dr. Sauret

J. B. Iturraspe y LALCEC
LALCEC Hernando

Betina Fabiola

Coérdoba

San Roque

Allende

del Salvador

TOTAL

Consultorio Privado

Dermatologia

80
32
69
89
59
17
71
207
98

13
44
17
66
35
129
65
47
100
61
99
23
54
76

175
94
142
33
43
108
45

13
91

3631

25
25

17
90
212
94
11
36

480

24
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ENTRE RIOS

JUJUY

LA PAMPA

LA RIOJA

MENDOZA

MISIONES

RIO NEGRO

SAN JUAN

Dispensario Dermatolégico
Zonal Goya

J. R. Vidal

Las Mercedes

TOTAL

Felipe Heras

Materno Infantil San Roque

J.J. de Urquiza - LALCEC
LALCEC - Colén

San Antonio - Asistencia Publica
TOTAL

Abra Pampa

Dr. Jorge Uro

Quintana

Dr. Pablo Soria

I. Dermatolégico

La Quiaca

Nuestra Senora del Rosario
San Roque

TOTAL

Zonal Gob. Centeno
TOTAL

E. Vera Barros
TOTAL

Area Departamental Godoy Cruz C.S. N° 2
Area Departamental Godoy Cruz C.S. N° 3
Central

Centro de Salud N° 16

Centro de Salud n° 17

Centro de Salud N° 31

Centro de Empleados de Comercio
Circulo Médico Rivadavia

Consultorio

Instituto Especializado en la Mujer y el Nifio
LALCEC

Unién Mutual de Empleados Jub. y Pens.
TOTAL

Ramén Madariaga
TOTAL

Cipolletti

LALCEC Filial Cipolletti
Moguillansky

LALCEC Filial Viedma
TOTAL

Consultorio

Dermatologia

91

40
157

164
463
45
64
52
788

110
347

52
160

229
355
216
1470

60
60

238
238

53
20
10
15

61

33
31

246

21
21

37
35
19
18
109
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Rawson 24
SANTA CRUZ Militar 20
Regional 186
Rio Gallegos 1

| TOoTAL 207
SANTA FE C.U.D. Mutual 66
Intendente Carrasco 90
Central Reconquista 39
Cullen 55
J. B. Iturraspe 211
Jaime Ferre 26
LALCEC Arequito 64
LALCEC Casilda 164
LALCEC Pujato 58
LALCEC Rosario 165
Protomédico Manuel Rodriguez 19
Provincial de Rosario 138
Provincial del Centenario 172
SAMCO 179
SAMCO - Los Molinos 28
SAYAGO 4

- |{ToTAL | 1478
SANTIAGO DEL | Colegio Médico 68
ESTERO Consultorio 21
Independencia 69
Regional 32

- |TOoTAL . 190
TIERRADEL | LALCEC 41
FUEGO Naval de Ushuaia 61
Regional Ushuaia 134

- |TOoTAL | 236
TUCUMAN Centro Médico 326
Consultorio 5
Nicolas Avellaneda 59

Sanatorio Pasquini 201
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Distribucién por edad y sexo
(n:13480)
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Quemadura solar importante

antes de los 15 afios
(m12939)

Se ignora
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(n:13372)
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Encuestados
¢Cémo se enteré de la Campafia?
(n:13445)
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Localizaciéon por tipo de lesion
(n: 520 pacientes)

Localizacion Carcinoma basocelular Carcinoma espinocelular Melanoma
(n: 363) (n: 79) (n: 83)
Cuero cabelludo 22 1 9
Cara 221 42 17
Cuello 22 2 4
Térax 49 6 12
Espalda 38 7 26
Abdomen 7 2 2
Gluteo 0 2 3
Brazo 15 5 2
Antebrazo 4 5 2
Muslo 7 1 4
Pierna 14 4 7
Mano 7 5 2
Piel 0 2 3
Genitales 0 0 0
Boca 1 2 0
* * *

No se encontré diferencia significativa en
la eficacia del metotrexate y la ciclosporina
para el tratamiento de la psoriasis modera-
day severa.

Se trataron 88 pacientes durante 16 sem-
anas, 44 con metotrexate (15 mg/semana) y
44 con ciclosporina (3 mg/kg/dia); el
seguimiento fue de 36 semanas. No hubo
diferencias significativas en la respuesta
terapéutica mediada por el PASI, ni en la
calidad de vida de los pacientes.

N Engl J Med 2003; 349: 659-65
Heydendael V et al

ARL

312

Un metaanalisis realizado para evaluar los
estudios publicados sobre la relacion entre
las hormonas (estradiol, progesterona,
testosterona, DHEA, y prolactina) y el lupus
eritematoso sistémico concluyé que no se
puede establecer aun una relaciéon causal,
ya que fueron estudios de pocos enfermos
y la variabilidad y falta de homogeneidad
en las determinaciones hormonales no los
hacen comparables. Sin embargo, sugiere
que las hormonas sexuales femeninas alter-
adas en pacientes lupicas predisponen al
desarrollo de la enfermedad.

Artritis Reum 2003; 48: 2100-2110
McMurray R et al

ARL

Sabia usted que la Organizacién Mundial
de la Salud ha publicado una nueva clasifi-
cacion de las neoplasias hematopoyéticas y
linfoides en la cual no considera los linfo-
mas cutaneos primarios como érgano-
especificos?

World Health Organization
Classiffication of Tumours. Pathology
and Genetics.

Tumours of Hematopoietic and
Lymphoid Tissues. IARC Press. Lyon,
2001

ARL
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