Papulosis Linfomatoide *

RESUMEN
Dr. Guillermo Planas G. (*)
Dr. Antonio Bretafia (*) Se presentan dos casos masculinos, de 52 y 48
Dr. Leopoldo Diaz L. (*) arios de edad respectivamente, con una erupcion
Dra. Elsy Yepez (*) cutdnea constituida por pdpulas infiltradas,
Dr. Gustavo Rodriguez G. (¥) lesiones  necroticas, varioliformes, manchas
residuales color ocre cubiertas defina escama.

Asintomadtica y generalizada en el primer caso.
Evolucion por brotes. La erupcion tiene una evolucion de 10 meses y 7 afios respectivamente.
Clinicamente el primer caso recordaba estrechamente una pityriasis lichenoides et
varioliformis acuta, pero la histologia revelaba rasgos de atipicidad con presencia de
abundantes células linfoides contendencia al epidermotropismo. Ultraestructuralmente se
observaron células similares las vistas en el Sindrome de Sézary.
El segundo caso presento mayor predominio de lesiones pdpulo-necroticas, con una
histologia similar al primer caso, pero con un compromiso vascular mds severo. Los casos
presentados corresponden a la entidad descrita como Papulosis Linfomatoide.
En 1968, Macualay (1,2) describio una erupcion continua, autolimitante, clinicamente
benigna e histologicamente de aspecto maligna, de tres afios de evolucion en una mujer de 41
anios de edad. Clinicamente recordaba estrechamente una enfermedad de Mucha-Habermann
e histopatologicamente estaba constituida por un infiltrado de células linfoides, con nicleos
voluminosos, arrifionados y cerebriformes, abundantes linfocitos, distribuidos en dermis
media y superior. Los rasgos histolégicos sugerian un infiltrado linfomatoso. Previa a la
descripcion de Macualay (3,6, 7,8) otros autores reportaron casos con curso clinico
aparentemente benigno e histologia con caracteristicas atipicas.
Nosotros presentamos dos casos de curso clinico aparentemente benigno, que recordaban a
un pityriasis lichenoides et varioliformis acuta, pero con rasgos histologicos de atipicidad.

REPORTE DE LOS CASOS

CASO 1. Un paciente de 52 afios de edad habia gozado siempre de buena salud.
Durante los ultimos 10 meses le aparecié una erupcion en la piel, genera-
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lizada, asintomatica eritemato-papulo-infiltrada constituida por lesiones en diferentes
estados evolutivos: papulas eritematosas de 3 a 5 mm. de didmetro, alternando con
lesiones de mayor tamafio de aspecto purpuriformes, papulas ulceradas de aspecto
necrdtico cubiertas de costras sero-hematicas adherentes, lesiones francamente
valioriformes (Fig. 1), lesiones involutivas de color pardo cubiertas de fina escama y
manchas residuales color ocre (Fig. 2). La dermatosis evolucionaba por brotes y el
estado general del paciente para la fecha de la consulta estaba conservado. Los
examenes de laboratorio de rutina y el estudio clinico e inmunolédgico del paciente
estaban dentro de limites normales.

Se tomaron biopsias de una lesion reciente y de una lesion en estado
intermedio., no necrética. De ambas lesiones se hicieron estudios al microscopio de
luz y electrénico.

OBSERVACIONES AL MICROSCOPIO DE LUZ: Ambas lesiones, tanto la re-
ciente como la intermedia presentaron rasgos histologicos sensiblemente iguales,
excepto un compromiso vascular mas acentuado en la lesion intermedia. Los
hallazgos histologicos mas resaltantes fueron: infiltrado predominantemente
mononuclear compuesto por linfocitos, células mononucleares con nucleos
voluminosos, algunos arriflonados, otros con bordes dentados. Plelomorfismo
importante. El infiltrado adquiere una disposicion liquenoide con pérdida de la unién
dermo-epidérmica, con tendencia a la anidacién aislada de estas células linfoides en
el epitelio (Fig. 3 y 4), dando un verdadero fenémeno epidermotropico. A nivel de la
dermis el infiltrado es de disposicon perivascular, rodeando estrechamente los vasos,
algunos de los cuales lucen con paredes engrosadas y con signos de vasculitis (Fig.
5). Se observaron extensas zonas de hemorragias, especialmente en la lesion
intermedia.

OBSERVACIONES ULTRAESTRUCTURALES:

Las muestras obtenidas de las lesiones incipiente e intermedia, fueron
procesadas por los métodos habituales para microscopia electronica. Cortes ultra
finos fueron observados en un microscopio Hitachi H-500 a 75 KV en condiciones
standard de resolucion.

En una visién panoramica (Fig. 6) se observaron zonas edematosas con
numerosos globulos rojos extravasados, fibras colagenas de configuracion irregular
con zonas de disgregacion e infiltrados celulares cercanos a las zonas de
extravasacion. Presencia de células que pueden representar linfocitos inmaduros, no
diferenciados (ILc), células aparentemente linfoides (LC) de nucleos jdentados y
cromatina densa distribuida en la periferia. Presencia de cé-
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lulas que pudiesen relacionarse con Linfoblasto T (Lb-T). Muchas células pre-
sentaron morfologia atipica dificil de diferenciar.

Se observd lesion importante a nivel de los vasos, algunos con luces
obstruidas, endotelio engrosado, descamacion y disgregacion de la periferia vascular
y edema intenso perivascular (Fig. 7, BV).

En algunos campos fue posible observar células que podrian corresponder a
Linfoblastos T o células de Sézary (Fig. 8, Lb-T) con nucleos muy irregulares e
jdentados, cromatina densa ocupando gran parte del nicleo, ausencia de nucléolos y
citoplasma muy escaso.

CASO 2. Un paciente de 42 afios de edad, enviado con el diagnostico de vasculitis.
Presenta una erupcidén eritematopapulo-necrotica, infiltrada, localizada
predominantemente en la region dorso-lumbar y en miembros inferiores. Estas
lesiones variaban de 3 a 6 mm. de didmetro (Fig. 9). Tiene como antecedente de
importancia un PPD fuertemente positivo (18 mm.), necrdtico. Aunque no se
determind la presencia de BK, el paciente recibi6 tratamiento antiTBC, al comienzo
de su dermatosis sin experimentar modificacion. Tiene una evolucion de 7 afios y la
afeccion es de caracter recidivante.

Los examenes de laboratorio de rutina, el estudio de inmunidad celular y
humoral y el examen clinico general del paciente no revelaron ningun dato de
importancia.

Se tomd biopsia de una lesion papulo-necrética y el estudio histologico
revel6 una epidermis ulcerada con marcada hiperplasia epitelial a nivel del borde de
la tlcera (Fig. 10). Fenomenos de vasculitis mas intensos que en el primer caso, que
comprendian engrosamientos de las paredes de los vasos, en algunos casos
fendmenos de trombosis e hialinizacion de las paredes vasculares, amplia zona de
necrosis central en forma de cufia y ausencia total de necrosis por caseificacion. Un
infiltrado pleomorfico con escasas células en mitosis atipicas (Fig. 11) y células
linfoides invaden el estroma, con tendencia a la localizacion perivascular. Fue
observado un infiltrado compuesto de escasos eosinofilos y abundantes
polimorfonucleares entre los haces del tejido conjuntivo y alrededor de los vasos.
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FIG. 1

Erupcion papulo-necrotica en pierna
izquierda, caso N° 1

FIG. 2

Erupcion en diferentes estados
evolutivos, caso N° 1
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FIG. 3

Lesion intermedia, caso N° 1. Obsérvese el infiltrado de células
mononucleadas. H-E, 63 X.

FIG. 4

Detalle de la Fig. 3. Fenomeno epidermo tropico de infiltrado de células
mononucleadas con aspecto atipico. H-E, 400 X.
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de células mononucleadas con niicleos voluminosos. H-E, 400 X.
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Ultra estructura de la lesion intermedia,
caso N° 1. Vision panordmica. (2.500 X)
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FIG. 7

Ultra estructura de lesion intermedia, caso
N°1. BV: capilar obstruido. Hay
engrosamiento del endotelio y disgregacion
de la periferia vascular. (3.750 X)

FIG. 8

Ultra estructura celular del infiltrado de
lesion intermedia, caso N° 1. Lb-T:
Linfoblastos T o células de Sézary. (4900 X).
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FIG. 9

Erupcion eritemato-papulo-necrotica en
region dorso-lumbar, caso N°2

Hlstologla de leszon papulo necrotlca caso N° 2.H-E. 25 X.
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FIG. 11

Detalle de la Fig. 10. Infiltrado pleomorfico con escasas células con mitosis
atipicas. H-E, 400 X.

COMENTARIOS

La Papulosis Linfomatoide (P-L), presenta las caracteristicas de una
erupcion recurrente y paraddjica como la sefiald Macualay (2). La erupcion en la
mayoria de los casos recuerda a la enfermedad de Mucha-Habermann. Nuestro
primer caso fue diagnosticado inicialmente como una pityriasis lichenoide et
varioliforme acuta, desde el punto de vista clinico, pero la histologia revel6 un
infiltrado pleomorficQ compuesto por linfocitos y células linfoides con tendencia a la
anidacion en el epitelio, como se observa en la Reticulosis Pagetoide (9,10).

En el segundo caso, las lesiones se disponian en forma mas limitada y con
predominio de los elementos papulonecroticos -forma cinica e histologica 11papulo-
necrotica"- (11). Tiene una historia de 7 afios de recidivas alternando con remisiones.
Llama la atencion que este caso fue diagnosticado como TBC sistémica, pero sin la
demostracion de BAAR. Le indicaron tratamiento anti-TBC sin modificacion de las
lesiones cutaneas. Probablemente sus lesiones cutaneas fueron asimiladas a TBC
sistémica como tuberculides papulo-
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necrética aunque hay que destacar que en el especimen de piel estudiado por
nosotros, no observamos estructuras granulomatosas ni focos de necrosis por
caseificacion. Este caso presentd un infiltrado linfoideo y linfocitario marcado con
escasas c€lulas en mitosis atipicas, distribuido en dermis media y superior. En este
paciente el dafio vascular fue mas severo, probablemente originando el estado
necrodtico de la lesion. Un infiltrado compuesto por neutrofilos y eosinéfilos estaba
presente entre los haces del colageno, intra y perivascularmente y en la capa coérnea,
signo histolégico destacado por Weinman y col. (12).

En ambos casos se observo una vasculitis del tipo linfocitica o vasculitis
linfomatoide, caracterizada por fenomenos de hiperplasia endotelial, activacion,
necrosis, focos hemorragicos e hialinizacion de algunos vasos. Otro hallazgo fue la
presencia de hemorragia intra-epitelial, originada por la alteracion de los capilares
venosos de la dermis papilar, hecho histolégico constante en P-L (13).

Estas alteraciones vasculares asi como las caracteristicas de las células del
infiltrado fueron estudiadas con microscopio electronico. Se observaron células
linfoides (Fig. 6, LC) y linfoblastos o células de Lutzner-Sézary (Fig. 8, LbT),
reportadas anteriormente por otros autores (11, 14, 16).

El estatus nosoldgico exacto de la P-L, aun permanece indeterminado. Su
caracterizacion desde el punto de vista inmunoldgico y ultraestructural, ha permitido
a algunos autores (15) clasificar la entidad como parte de un espectrum de linfoma
cutaneo de células T. No obstante, otros investigadores, aplicando métodos
citoquimicos-enzimaticos y técnicas inmunoldgicas con marcadores de membrana,
llegan a la conclusion, tomando también en cuenta la evolucion clinica de la
afeccion, de que la P-L es un pseudolinfoma cutaneo de tipo células T (14).

Aunque la mayoria de pacientes con P-L tienen un curso benigno, se han
reportado casos asociados con linfomas, algunos de ellos con evolucion fatal (18-21).
Recientemente Sina y col. (11), en una serie de 80 casos revisas dos encuentran 8
casos (10%) de pacientes que desarrollaron variados tipos de malignidad. Se han
descrito pacientes con P-L quienes afios mas tarde han desarrollado enfermedad de
Hodgkin (22), reticulosarcoma (21) y otros procesos linfomatosos. De alli que los
casos con P-L requieran un estrecho seguimiento.
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SUMARY

Two cases, a 52 years old and 48 years old, presented a cutaneous eruption
composed of infiltrated papules, necrotic lesions, varioliforms and residual brown-
yellowish pigmentations covered by a thin crust. The eruption ocurred in crops of
several lesions. The lesion was asymtomatic and generalized in the first case. The
eruption in the two cases had a development of 10 months and 7 years respectively.

Clinicalyy the first case closely resembled a pityriasis lichenoides et
varioliformis acuta, but histologically it revealed atypical features and the presence of
many lymphoid cells with an epidermotropic tendency. Ultrastructural studies
showed cells similar to those observed in Sézary Syndrome.

The second case showed a predominance of papulo-necrotic lesions and
histologically it was very similar to the first case but with a more severe vascular
damage. These two cases correspond to the entity described as Lymphomatoid
Papulosis.
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