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1. LINFOMA CUTANEO DE CELULAS T DE PEQUENO-MEDIANO
TAMANO CD4+: PRESENTACION DE 6 CASOS
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Introduccion. El linfoma cutaneo de células T de pequefio-mediano
tamano CD4+ (LCT-P/M) es una entidad provisional dentro del grupo
de los linfomas T primarios de la piel periféricos inespecificos. La
mayoria de los autores estan de acuerdo en que se trata de un lin-
foma indolente, caracterizado en su mayoria por una lesion Gnica y
con una supervivencia a los 5 afos superior al 90%. A pesar de ello
se han descrito algunos casos con un desenlace fatal, pero es posi-
ble que el diagnostico en estos casos sea otro. Se describen 6 casos
con el diagndstico de LPCT-P/M.

Materiales y métodos. De forma retrospectiva se recogieron las
caracteristicas clinicas, microscopicas e inmunohistoquimicas en 6
casos de LCT-P/M que fueron visitados en el Servicio de Dermatolo-
gia durante el periodo comprendido entre 2012-2016.

Resultados. La mayoria fueron hombres (5/6) con una media de
edad de 60,1 afos. En la gran mayoria (5/6) se tratd de una lesion
Unica, localizada en la cabeza/cara (3/6), la espalda (2/6), o en el
brazo (1/6). En todos los casos la microscopia fue diagnostica de
LPCT-P/M y en todos ellos se detectd clonalidad en el reordena-
miento del TCR. En todos los casos se trataban de linfocitos CD4+,
con expresion citoplasmatica de PD-1 y nuclear de Bcdl-6. El indice
Ki-67 fue menor o igual al 10% en 4/6 casos y entre 10y 30% en 2/6
casos. En todos los casos se identifico un componente de LT acom-
panante CD8+ elevado. En ningunos de los casos se detecto enfer-
medad extracutanea. En 4/6 pacientes la lesion involuciond tras la
biopsia, y en el resto se tratd con cirugia o RDT.

Discusion y conclusiones. Todos los pacientes revisados han tenido
un curso benigno de la enfermedad y los hallazgos en la histologia
concuerdan con lo previamente descrito. La positividad de los lin-
focitos neoplasicos en porcentajes similares para PD-1y Bcl-6 apo-
ya la hipotesis de que se tratan de linfocitos T helper de origen
folicular.

2. LINFOMA SUBCUTANEO DE CELULAS T TIPO
PANICULITIS: MANIFESTACIONES CLINICAS, HALLAZGOS
HISTOPATOLOGICOS Y EVOLUCION EN UNA SERIE
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I. Lopez Lerma?, Y. Pefnate Santana®, F. Gallardo Hernandez,
R.M2. Marti Labordad, J. Mitxelena Ezeizae, |. Bielsa Marsol',

V. Velasco Tamarizs, J.l. Yanguas Bayona¢, P. Sanchez Sambucety",
V. Garcia-Patos Briones?, P.L. Ortiz Romero?, R. Pujol Valverd(e

y T. Estrach Panella’

aHospital Universitario Vall d’Hebrén. Barcelona. *Complejo
Hospitalario Universitario Insular de Gran Canaria. Las Palmas de
Gran Canaria. “Hospital del Mar. Barcelona. “Hospital Universitari
Arnau de Vilanova. Lleida. ¢€Complejo Hospitalario de Navarra.
Pamplona. 'Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona.
sHospital Universitario 12 de Octubre. Madrid, "Complejo Asistencial
Universitario de Ledn. Ledn. 'Hospital Clinic. Barcelona. Espaiia.

El linfoma subcutaneo de células T tipo paniculitis o paniculitico
(LSCTP) supone menos del 1% de los linfomas cutaneos. Entidad
descrita en 1991, ha sido redefinida en 2008 para incluir Gnicamen-
te aquellos casos con fenotipo alfa/beta. Su diagndstico y manejo
representan un reto, tanto por su presentacion como por sus posi-
bles manifestaciones generales. Presentamos la experiencia de 20
anos de los miembros del GELC.

Métodos. Revision retrospectiva de pacientes con LSCTP, resumien-
do los datos clinicos, histologicos, de tratamiento y evolucion.
Resultados. Se incluyeron 16 pacientes (10 mujeres) con edades
entre los 11 y 80 afos. Clinicamente, la presentacion mas habitual
fue en forma de nddulos subcutaneos de menos de 10 cm de diame-
tro, multifocales, localizados en tronco y/o extremidades inferio-
res. El diagnodstico se realizo entre 1 mes y 10 afos después del
inicio de las primeras lesiones. Se detectaron citopenias y/o eleva-
cion de la LDH en la mitad de casos. Otros hallazgos destacados
fueron: lupus cutaneo (n = 3), hipotiroidismo (n = 1), anticuerpos
antinucleares (n = 2) y factor reumatoide (n = 1). En ninguna de las
biopsias de médula 6sea realizadas se vio afectacion por el linfoma.
Hallazgos histologicos: infiltracion linfocitaria atipica en tejido ce-
lular subcutaneo, con claro predominio lobulillar. El diagndstico
diferencial se realizé con la paniculitis lUpica y otros linfomas de
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presentacion subcutanea. El fenotipo mas frecuente observado en
las células atipicas fue CD3+/CD8+/TIA+/CD4-/CD56-. El reordena-
miento para TCR gamma no fue clonal en todos los casos. Entre los
tratamientos prescritos se incluyeron: corticoides (n = 8), meto-
trexate (n = 6), antipaludicos (n = 3), bexaroteno (n = 2), interferén
alfa (n = 1), poliquimioterapia con antraciclinas (n = 4) y trasplante
de progenitores hematopoyéticos (n = 1). El seguimiento minimo
fue de 3 meses y se produjeron dos fallecimientos: uno por la en-
fermedad y otro por causa no relacionada.

Conclusiones. EL LSCTP es un proceso infrecuente con presentacion
clinica inespecifica, muchas veces fluctuante, que suele responder
bien a los corticoides orales. Puede asociarse a enfermedades auto-
inmunes o, con menor frecuencia, a un sindrome hemofagocitico
(linfohistiocitosis hemofagocitica).

3. FOTOFERESIS EXTRACORPOREA EN EL TRATAMIENTO
DEL SINDROME DE SEZARY: EXPERIENCIA EN NUESTRO
CENTRO
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Introduccion. La fotoféresis extracorpdrea (FEC) es una terapia
inmunomoduladora con mas de dos décadas de experiencia, indica-
da actualmente como primera linea en las principales guias tera-
péuticas en el tratamiento del sindrome de Sézary (SS).

Objetivos. Evaluar la respuesta clinica a nivel cutaneo y hematolé-
gico de pacientes con SS en tratamiento con FEC.

Material y métodos. Se analizan nueve pacientes diagnosticados de
SS tratados en nuestro centro con FEC de manera retrospectiva
(siete en modalidad offline y dos en modalidad de circuito Unico).
Los principales parametros incluidos en el analisis comprenden la
tasa de respuesta cutanea, hematologica, la evolucion de la serie
blanca y de células sezariformes, los tratamientos previos realiza-
dos, la duracion de la respuesta y las complicaciones asociadas a
dicho procedimiento.

Resultados. Se obtiene una tasa de respuesta global del 77,7% (re-
mision parcial del 66,6% y remision completa del 11,1% con respues-
ta mantenida en la actualidad). Los resultados obtenidos en cuanto
a tasa de respuesta clinica son superponibles a estudios previos en
la literatura.

Discusion. A la eficacia cada vez mas probada en SS se anade un
buen perfil de seguridad. Como inconveniente, destaca su inaccesi-
bilidad, ya que se trata de una técnica relegada a escasos centros
de referencia.

Conclusiones. Pese a que existe una falta de estudios prospecti-
vos aleatorizados controlados sobre esta terapia en el SS, los da-
tos en la literatura arrojan evidencia sobre su eficacia. Esto,
sumado a su cada vez mas amplia experiencia de uso, hacen que
esta terapia se elija como uno de los tratamientos de primera li-
nea en el SS.

4. INFILTRAICION CUTANEA POR LEUCEMIA
PROLINFOCITICA T. APORTACION DE CINCO CASOS
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La leucemia prolinfocitica T (LPL-T), es una variante poco frecuen-
te dentro de los sindromes linfoproliferativos cronicos que afecta a
la piel en el 30% de los casos. Predomina en pacientes de edad
avanzada y se caracteriza por esplenomegalia, linfadenopatias, he-
patomegalia y leucocitosis. Los marcadores de membrana muestran
un fenotipo postimico: CD2+, CD3+, CD5+, CD7+; en el 65%, las cé-
lulas son T-colaboradoras, CD4+/CD8-, pero puede presentarse con
fenotipo citotoxico CD4-/CD8+, o doble positivo CD4+/CD8+. La
serologia para HTLV-1 es negativa y los analisis citogenéticos mues-
tran con frecuencia anomalias en el cromosoma 14 y trisomia 8. La
afectacion cutanea de la LPL-T presenta un gran polimorfismo cli-
nico predominando generalmente las lesiones en forma de papulas
y/0 ndédulos, habitualmente multiples, o placas infiltradas. Sin em-
bargo, se han descrito lesiones maculosas, ulcerativas e incluso al-
gunas que simulan equimosis y plrpuras. En este trabajo,
describimos las caracteristicas clinicas y hallazgos histopatologicos
de una serie de 5 casos diagnosticados de LPL-T, que se manifesta-
ron con afectacion cutanea al diagndstico, y/o durante la evolucion
de la enfermedad. Dada la presentacion clinica cutanea heterogé-
nea en este grupo de pacientes, la biopsia de piel, con correcta
identificacion de la morfologia celular del infiltrado junto con el
inmunofenotipaje del mismo, permitio al facultativo realizar el
diagnostico de la LPL-T. Ademas, a pesar de que se conoce que la
afectacion cutanea al diagnostico no modifica el prondstico de este
proceso, la aparicion de lesiones en piel durante la evolucion de la
enfermedad permiti6é detectar progresion de la LPL-T y/o fallo te-
rapéutico de manera precoz. Por este motivo, concluimos que el
papel del dermatoélogo en la LPL-T con afectacion cutanea es clave
en el diagnostico de la enfermedad, en la valoracion de respuesta
a los diversos tratamientos administrados y en la deteccion de re-
caidas.



