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CASO PARA EL DIAGNOSTICO

Ulcera de rapido crecimiento en paciente
con neurofibromatosis tipo 1

Rapidly Growing Ulcer in a Patient With
Neurofibromatosis Type |

Historia clinica

Varon de 55 anos con antecedentes personales de neurofibro-
matosis tipo 1, feocromocitoma suprarrenal, hipotiroidismo
primario en tratamiento sustitutivo con levotiroxina y leu-
cemia mielo-monocitica cronica diagnosticada en 2005 en
tratamiento actual con azacitidina. El paciente consulta por
una lesion cutanea asintomatica de rapido crecimiento en la
zona pretibial derecha de 2 meses de evolucion.

Exploracion fisica
Presentaba en region pretibial derecha una Ulcera no supu-
rativa de varios centimetros de diametro, con tejido de

granulacion y membrana amarillenta central con aspecto
purpurico en el borde (fig. 1).

Histopatologia

La biopsia cutanea realizada mostro la existencia de un infil-
trado monomorfo de células de gran tamafo, con abundante

Ulcera de varios centimetros de diametro de borde

Figura 1
purpurico.

Figura 2 Hematoxilina-eosina x20.

Hematoxilina-eosina x400.

Figura 3

citoplasma eosindfilo y nlcleo prominente (figs. 2y 3 ). El
cultivo de la biopsia fue positivo para Pseudomona aerugi-
nosa y Staphylococcus aureus meticilin resistente.

¢Cual es su diagnéstico?
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Infiltracion cutanea por leucemia mielo-monocitica croénica
(leucemia cutis).

La lesion continud creciendo rapidamente, con afectacion
muscular y oOsea, por lo que se remitid al paciente a
hematologia para tratamiento quimioterapico paliativo con
citarabina y azacitidina. A pesar de todo ello la enfermedad
progreso y el paciente fallecié dos meses después.

La leucemia cutis es un término inespecifico para desig-
nar la infiltracion cutanea por cualquier tipo de leucemia
(mieloide o linfoide)!'. Cuando se trata de precursores
granulociticos se denomina sarcoma mieloide, leucemia
primaria extramedular o cloromas, mientras que si se
compone de precursores monociticos se designa bajo el
término de sarcoma monoblastico. Suele darse en pacien-
tes en los que existe afectacion sistémica, aunque existen
formas aleucémicas (< 10%) en las que la afectacion cuta-
nea precede a la afectacion de médula 6sea o sangre
periférica.

Se ha descrito en pacientes con leucemia mieloide aguda
(LMA), trastornos mieloproliferativos cronicos, asi como en
trastornos linfoproliferativos. Sucede de forma mas fre-
cuente en la LMA (10-15%), pudiendo aparecer hasta en el
50% de los subtipos monociticos o mielo-monociticos?3. En
las formas crénicas es menos frecuente, cuando aparece
indica transformacion blastica y por lo tanto progresion de la
enfermedad. Es mas frecuente en nifnos, pudiendo aparecer
hasta en el 25-30% de las leucemias congénitas®.

La forma de presentacion es inespecifica e incluye lesio-
nes Unicas o multiples, en forma de papulas, placas o nédulos
violaceos de tamano variable, localizados preferentemente
en extremidades inferiores, cabeza y cuello. Menos fre-
cuente es la presentacion como petequias en la mucosa oral,
infiltracion de las encias®, fascies leonina, lesiones ecze-
matosas, Ulceras genitales y paniculitis simulando eritema
nodoso®. En nifios es una de las causas de sindrome del «nifio
en bollito de arandanos»*.

En los pacientes con leucemia, las manifestaciones
cutaneas mas frecuentes son las leucémides o afectacion
cutanea no leucémica, que pueden aparecer en alrededor
del 40% de los pacientes. Estas lesiones cutaneas apare-
cen como resultado de citopenias o reacciones a farmacos.
Suelen presentarse como petequias, purpuras, equimosis,
vasculitis leucocitoclastica, dermatosis neutrofilica e infec-
ciones oportunistas.

El diagnostico diferencial clinico de la leucemia cutis
debemos realizarlo con infecciones cutaneas en el contexto

de pacientes inmunodeprimidos, metastasis de tumores no
linfoides, infiltrado linfocitario de Jessner y tumores ane-
xiales. El diagndstico definitivo se establece en base a los
hallazgos histologicos'.

En la histologia podemos encontrar un infiltrado perivas-
cular y perianexial, o un infiltrado denso difuso intersticial,
que respeta la epidermis, que en el caso de la leucemia
mieloide esta compuesto de células de gran tamafo, amplio
citoplasma eosinofilico, gran nucleo y pequeio nucléolo.
Pueden encontrarse figuras mitdticas abundantes. La infil-
tracion neural, anexial y muscular es infrecuente.

La leucemia cutis es una manifestacion local de la enfer-
medad de base, por lo tanto, el tratamiento debe estar
encaminado a erradicar la enfermedad subyacente. Entre
las opciones disponibles encontramos la quimioterapia sis-
témica y el tratamiento especifico de la leucemia cutis
mediante extirpacion quirtrgica, PUVA, mostaza nitroge-
nada topica y dacluzimab®. El pronéstico es infausto, la
enfermedad sigue un curso agresivo y la tasa de supervi-
vencia es baja (< 10% en 1 ano).

Los autores declaran que no tienen ningln conflicto de
intereses.
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