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sindromica’.

Las lesiones oftalmologicas y neuroldgicas en la LECC
son variadas y se presentan de manera ipsilateral a
las lesiones cutaneas. Son especialmente frecuentes los
denominados coristomas epibulbares, que histolégicamente
corresponden a dermoides epibulbares’® o a fibrolipo-
mas, al igual que las lesiones cutaneas. La gravedad de
las alteraciones neuroldgicas, que condicionan de forma
importante el pronéstico, no se correlacionan con la exten-
sion de las lesiones cutaneas’ ni de las alteraciones
radiologicas?, abarcando desde pacientes asintomaticos
a otros con convulsiones y alteracion psicomotora muy
intensa.

Como conclusiones, el nevo psiloliparo es un marcador
y primera manifestacion visible de la LECC, y ante un nifo
con este peculiar nevo del tejido graso es necesario realizar
una exploracion oftalmoldgica y neurolégica completas, asi
como pruebas de imagen para descartar la presencia de
alteraciones asociadas.
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Infiltracion especifica en el paladar por
leucemia linfatica cronica B

Specific Palatal Infiltration in B-Cell Chronic
Lymphocytic Leukemia

Sr. Director:

Los sindromes linfoproliferativos crénicos constituyen un
grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por
la expansion monoclonal de células linfoides de aspecto
maduro. La entidad mas frecuente en el mundo occidental
es la leucemia linfatica crénica B (LLCB), cuya célula neo-
plasica proviene de linfocitos B maduros CD5+/CD23+ pre-
sentes en la médula 6sea, la sangre periférica y los 6rganos
linfoides. Es tipica de ancianos, con s6lo un 10-15% de casos
en menores de 50 anos, y suele cursar en forma de linfoci-
tosis asintomatica aunque, en ocasiones, puede extenderse
a los ganglios linfaticos, el bazo, la médula dsea u otros
tejidos.

La LLCB, al igual que otras neoplasias hematologicas,
puede presentar lesiones cutaneo-mucosas inespecificas
secundarias a la alteracion inmunolodgica causada por la
enfermedad, o a los farmacos empleados en su tratamiento,
o especificas por infiltracion cutanea de células malignas
(leucemia cutis)'.

La leucemia cutis representa menos del 10% de las
manifestaciones cutaneas de la LLCB y se caracteriza por
la presencia de papulas, placas o tumores eritematosos
solitarios, agrupados o generalizados, sin tendencia a la
ulceracién’. Acostumbran a localizarse en la cara, sobre
todo en la nariz y los pabellones auriculares —dando lugar
a la llamada facies leonina—, en las cicatrices de herpes
o en localizaciones peculiares tales como el lobulo de la
oreja, el escroto o el pezon (leucemia linfatica mamilae)'.
Mucho mas raras son otras presentaciones clinicas en forma
de eritrodermia, paroniquia cronica, nodulos subungueales
con destruccion 6sea o erupcion papulo-vesiculosa facial?.

La presencia de lesiones en la mucosa oral de pacientes
con LLCB es poco frecuente, y generalmente ocurre en
el contexto de las manifestaciones inespecificas de la
enfermedad: hiperplasia gingival, hemorragias petequiales,
infecciones, Ulceras y necrosis. La infiltracion palatina por
linfocitos neoplasicos es excepcional, con solo 4 casos
descritos en la literatura revisada®®.

Presentamos un varéon de 60 anos de edad, diagnosti-
cado de proceso linfoproliferativo cronico tipo LLCB desde
hace una década, y con una enfermedad evolucionada y
refractaria a alquilantes. Con fludarabina, ciclofosfamida
y mitoxantrona se logré una remision parcial, pero hubo
que suspender la terapia por toxicidad hematologica. Tam-
poco se logro un control de su leucemia con rituximab,
en ocasiones asociado a fludarabina, y no se pudo realizar
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trasplante de médula 6sea por no tener familares HLA com-
patibles. Hace 5 afhos la enfermedad se complicé con una
aplasia pura de células rojas con componente hemolitico y
presencia de autoanticuerpos en suero y hematies, que pre-
ciso esteroides y ciclosporina, y que desaconsejaba el uso
de alemtuzumab.

Es remitido a Dermatologia por presentar una tumoracion
asintomatica de 8 semanas de evolucion y lento crecimiento
situada en el paladar. A la exploracion se observaba una
tumoracion lobulada, localizada a ambos lados de la linea
media del paladar blando, de consistencia firme, eritem-
atosa, brillante, sin ulceracion y de unos 3 cm de diametro
(fig. 1).

Ademas, se palpaban multiples adenopatias general-
izadas y hepatoesplenomegalia en relacion con su proceso
linfoproliferativo.

El estudio histologico mostraba un denso infiltrado,
monomorfo y difuso en la dermis y el tejido celular sub-
cutaneo, formado por linfocitos de pequefio tamaiio (fig. 2)
que se tenian con CD20 (fig. 3) y CD79a.

Debido a lo asintomatico de la lesion y a su enfermedad
de base no se paut6é ningln tratamiento especifico para
el nddulo palatino, continuando el paciente con la terapia
sistémica administrada por el servicio de Hematologia (rit-
uximab, fludarabina, esteroides y ciclosporina). A pesar de
todo ello la enfermedad progreso y el paciente fallecio en
pocos meses.

La infiltracion especifica de la cavidad oral en la LLCB
es infrecuente, y se ha descrito en la mucosa gingival, las
glandulas salivares, la Gvula y, excepcionalmente, en el
paladar’~®. Los enfermos de los 4 articulos publicados previ-
amente, asi como el nuestro, se caracterizan por presentar
una masa indolora no ulcerada, de consistencia variable,
situada a ambos lados de la linea media y localizada tanto
en el paladar blando como en el duro®¢. Aunque un nimero
tan reducido de casos no nos permite asegurar que esta sea
la forma tipica de presentacion de la infiltracion especifica
palatina por LLCB, se debe tener en cuenta esta posibilidad
ante una masa de dichas caracteristicas.

En el estudio microscopico se observan infiltrados lin-
foides en la dermis y el tejido celular subcutaneo, con un
patron perivascular y perianexial, en banda, multinodular
o difuso’. El infiltrado es monomorfo y esta constituido
por linfocitos de pequefio tamafno con nicleo redondeado
y cromatina densa, nucleolo pequefio y escaso citoplasma’.
El inmunofenotipo es de estirpe B, aberrante y relativa-
mente heterogéneo: CD20+, CD5+, CD43+, CD23+, CD19+,
CD79a+ y expresion monotipica de las cadenas ligeras
de las inmunoglobulinas, con posible pérdida de algunos
marcardores’. El estudio de genética molecular demues-
tra, en la mayoria de las ocasiones, un reordenamiento
monoclonal de los genes de las cadenas pesadas de las
inmunoglobulinas'. También, en un nimero escaso, pueden
observarse células reactivas como eosinofilos, neutrofilos,
histiocitos o células plasmaticas'.

El principal diagnostico diferencial se establece con la
hiperplasia folicular linfoide benigna y con otros linfomas
que pueden infiltrar el paladar. La hiperplasia folicular lin-
foide benigna, que afecta al paladar duro y puede cursar
con adenopatias, produce lesiones clinicamente similares
en forma de masas submucosas lobuladas e indoloras; la
histopatologia, sin embargo, es diferente y consiste en

Figura 1 Lesion en el paladar.

Figura 2 Hematoxilina-eosina x200: infiltrado denso y difuso
de linfocitos de pequeno tamano.

Figura 3

Tincion positiva para CD20.
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infiltrados con foliculos linfoides repletos de centros
germinales’. La infiltracion especifica palatina por otro
tipo de linfoma suele provocar masas unilaterales, duras,
dolorosas, ulceradas y con importante destruccion dsea;
de nuevo el estudio anatomopatologico permite diferenciar
estos procesos®.

Aunque clinicamente también se puede confundir con un
absceso, un carcinoma escamoso o con neoplasias de glan-
dulas salivares, la histologia es, légicamente, muy distinta.

El prondstico y tratamiento de la leucemia cutis esta en
funcion de la enfermedad de base'. En lesiones solitarias o
aisladas se utilizan tratamientos ablativos (cirugia, laser de
C0,), interferodn o radioterapia. En lesiones mas extensas o
diseminadas puede intentarse un tratamiento con rituximab
o distintas pautas de quimioterapia.
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