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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Nédulos en las piernas
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Historia clinica

Mujer de 88 afios de edad que consulta por lesiones cutd-
neas asintomdticas de tres meses de evolucién y répido cre-
cimiento, localizadas en el tercio distal de la pierna izquier-
da. No refiere ningun tipo de clinica local ni sistémica.

Exploracion fisica

A la exploracién se observan 4 tumoraciones nodulares eri-
tematosas, de consistencia firme, superficie lisa y sin ulce-
racién, y tamafios variables de 2 a 6 cm (fig. 1). No se pal-
pan adenopatias ni visceromegalias.

Figura 1.

Otras pruebas complementarias

Se solicitaron analiticas generales, estudio de linfocitos en
sangre periférica, pruebas de imagen (tomografia axial
computarizada [TAC]) y estudio de médula ésea, sin en-
contrar signos de enfermedad extracutinea.

Figura 2.
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Histopatologia

Infiltrado linfoide atipico, densamente celular, con un patrén
de crecimiento folicular, localizado en dermis y tejido celular
subcutdneo (fig. 2). Estd constituido por células grandes se-
mejantes a centroblastos/inmunoblastos, siendo las figuras
mitdticas frecuentes y el indice de proliferacién elevado. E1
estudio inmunohistoquimico evidencia una intensa positivi-
dad para CD20, Bcl-2 (fig. 3) y MUM-1/IRF4, siendo dis-
cretamente positivo para Bcl-6, y negativo para marcadores
T, CD30 y CD10. Mediante reaccién en cadena de la poli-
merasa (PCR) no se detecta reordenamiento monoclonal de
las cadenas pesadas de las inmunoglobulinas. La transloca-
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cién t(14;18) tampoco se encuentra mediante PCR ni FISH. igura 3
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Linfomas cutdneo primario difuso de células B grandes de
las piernas (LCPCBG, tipo piernas).

Se decide iniciar tratamiento intravenoso con rituximab a do-
sis de 375 mg/m?/semana. Las infusiones son perfectamente
toleradas por la paciente pero, ante la falta de respuesta, se
decide suspender el tratamiento tras la segunda infusion.

Dentro de los linfomas cutdneos primarios B distinguimos,
como entidades clinicopatoldgicas independientes, los lin-
fomas de la zona marginal (LCPZM), los linfomas del
centro folicular (LCPCF), los linfomas difusos de células B
grandes tipo piernas (LCPCBG, tipo piernas) y otros lin-
fomas difusos de células B grandes (LCPCBG, otros)*.
Respecto a los linfomas B, esta nueva clasificacién de con-
senso intenta clarificar y separar las distintas enfermedades,
haciendo hincapié en las diferencias clinicas, histolégicas,
inmunohistoquimicas, moleculares, pronésticas y terapéu-
ticas de los LCPCF y de los LCPCBG.

E1LCPCBG, tipo piernas, afecta generalmente a muje-
res de edad avanzada y tiende a localizarse en el tercio dis-
tal del miembro inferior!-. Histolégicamente el infiltrado
es difuso y estd constituido por células grandes semejantes
a centroblastos/inmunoblastos, con frecuentes figuras mi-
téticas y elevado indice proliferativol™. Las células expresan
CD20, CD79a, Bcl-6, Bel-2 y MUM-1/IRF414. CD10
suele ser negativo y la translocacién t(14;18) no suele en-
contrarse en este tipo de linfomas®. E1 LCPCBG, tipo
piernas, es un linfoma mads agresivo que el LCPCEF, con
riesgo de afectacién extracutinea y necesidad de terapéuti-
cas mds agresivas, como la quimioterapia o el rituximab'*.

El principal diagnéstico diferencial de nuestro caso se
plantea con los linfomas del centro folicular que expresan
Bcl-2. Los linfomas centrofoliculares sistémicos con afec-
tacién secundaria de la piel son Bcl-2 positivos, pero pre-
sentan la translocacion t(14;18) y tienen, por definicién,
extensién extracutdnea en el momento del diagnéstico?.
Los LCPCF son Bcl-2 negativos, aunque se han descrito
casos aislados que expresan esta proteina. Algunos autores

propugnan que la presencia de Bcl-2 en mds del 50 % de las
células, asociado a un patrén de crecimiento difuso y al pre-
dominio de células grandes, es un factor de mal prondstico y
de comportamiento agresivo del LCPCEF®.

La clasificacion WHO-EORTC para los linfomas cuta-
neos incluye al LCPCBG, tipo piernas, dentro de los linfo-
mas difusos de células B grandes'. Aunque el patrén de cre-
cimiento folicular del infiltrado del caso presentado hace que
resulte controvertido denominar a este linfoma LCPCBG,
tipo piernas, las caracteristicas clinicas (mujer, anciana, zona
distal de la pierna y curso agresivo), histolégicas (células
grandes tipo centroblastos/inmunoblastos y alto indice pro-
liferativo) e inmunohistoquimicas (CD20, Bcl-6, Bel-2 y
MUM-1/IRF4) corresponden a este tipo de linfoma.

Otra posibilidad diagnéstica, atendiendo al mencionado
patrén nodular del infiltrado, es incluir este caso dentro de
los linfomas foliculares que expresan Bcl-2 de forma inten-
say que, como ya han sefialado algunos autores, pueden te-
ner un prondstico mds desfavorable®. Sin embargo, el resto
de datos clinicos, histolégicos e inmunofenotipicos, hacen
que este diagndstico sea menos probable.
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