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RESUMEN

Chocrén C, Pasquali P, Camejo O. Papulosis linfomatoide:
Presentacion de un caso y revision de la literatura. Derm

Se presenta una paciente de 50 afos de edad con
diagnéstico de Papulosis linfomatoide. Se descartd, para el
momento de la evaluacion, la coexistencia de enfermedad
linfoproliferativa maligna y se reviso la literatura.

SUMMARY

We report a case of a 50 year old woman with a diagnosis of
Lymphomatoid papulosis; at the moment of evaluation, she had
no malignancies associated. We review the literature.

INTRODUCCION

La Papulosis linfomatoide (PL) es
una dermatosis cronica de
comportamiento clinico benigno 'y
aspecto histoloégico maligno descrita en
1968 por Macaulay.12 Desde el punto
de vista clinico re-cuerda
estrechamente la Pitiriasis liqguenoide
et varioliforme aguda (PLEVA o
enfermedad de Mucha-Habemann) y
se caracteriza por la aparicion
continua, autolimitada, de lesiones
papulo-necrdticas, varioliformes,
nodulares y ocasionalmente placas,
que se resuelven dejando cicatrices
hiperpigmentadas.“2

* Residente de dermatologra,
Hospital Universitario de Caracas.

**  Dermatopatologo, Adjunto-docente,
Hospital Universitario de Caracas.

El estudio histopatologico pre-
senta un infiltrado linfohistiocitico
denso en dermis superior e inferior,
invadiendo epidermis y la presencia de
células mononucleares atipicas.

Se reporta un caso de una pa-
ciente con diagnostico de Papulosis
linfomatoide.

REPORTE DEL CASO

Paciente femenina de 50 anos
quien inicia su enfermedad en abril de
1992 cuando presenta erupcion
papular que evoluciona hacia péapulas
necrético-descamativas que deja-ban
cicatrices  hiperpigmentadas  resi-
duales y la consecuente aparicion de
nuevas lesiones con el mismo com-
portamiento a lo largo del tiempo. En
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cada episodio la distribucion fue
generalizada a predominio de tronco,
miembros superiores e inferiores. Entre
los antecedentes personales:
intervencion quirurgica de tumor de
ovario (1988); litiasis renal e hiper-
tension arterial. Al examen fisico pre-
sentaba una piel blanca, normoterma e
hidratada. Se observaban numerosas
papulas eritematoviolaceas, len-
ticulares, con centro atrofico-necroético
alternando con maculas hiperpig-
mentadas residuales y péapulas erite-
matodescamativas multiples localiza-
das en tronco, miembros superiores e
inferiores (Fotos 1y 2). Mucosas, pelo
y ufas: sin lesiones. No presentaba
adenopatias ni visceromegalias. Resto
del examen fisico sin alteraciones.
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Foto N° 1

RESULTADOS

Todos los exdmenes de laboratorio,
radiografia de térax, PPD y ecosonograma
abdomino-pélvico no presentaban
alteraciones.

El estudio histopatolégico mostré una
hiperqueratosis laminar difusa, un epitelio
adelgazado con dreas de necrosis
epidérmica, se observé una dermatitis de
interfase (Foto 3). Presencia de un denso
y difuso infiltrado mononuclear a
predominio de linfocitos disponiéndose en
banda y focalmente en dermis media, con
escasos polimorfonucleares y algunos
eosindfilos. Se observé pleomorfismo
nuclear (Foto 4) con presencia de
numerosas atiplas nucleares invadiendo
areas  dermoepidérmica y  dermis
profunda.
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Foto N° 2

Foto N*° 3

Foto N° 4
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DISCUSION

La historia de la PL se remonta al
afno 1965 cuando Dupont describe 2
pacientes con hallazgos clinico-
histologicos compatibles con esta
enfermedad, luego en 1966 Verallo y
Haserick reportan 2 pacientes con
cuadros  clinicos  sugestivos de
enfermedad de Mucha-Habermann
pero con caracterlstlcas histolégicas
de linfoma cutis.® Sin embargo es en
1968 cuando Macaulay introduce el
término de PL para designar la
dermatosis caracterizada por un cur-
so clinico benigno y prolongado pero
con haIIazgos histologicos de linfoma
maligno.

En cuanto a la patogénesis se
han propuesto numerosas hipotesis:

1.- La PL es una variante de la PLE-
VA con caracteristicas clinicas
similares pero diferente histopa-
tolégicamente debido a la pre-
sencia de atipias celulares.

2.- La PL es una entidad dermatolo-
gica de caracteristicas distintivas
bien definidas y

3.- La PL es un proceso linfoprolife-
rativo asociado con un curso cli-
nico prolongado y benigno.6

Cabe destacar en cuanto a esta
ultima hipotesis los estudios inmuno-
genéticos de Lawrence Weiss y cols.
donde analizando del DNA de lesio-
nes cutdneas encuentran un proceso
linfoproliferativo clonal de células T de
probable origen multiclonal con-
cluyendo que la PL tiene caracteristi-
cas bioldgicas e histoldgicas que se
asocian con neoplasias malignas de
células T a pesar del curso clinico
benignos

Mas recientemente Thomas Da-
vis y cols. reportan un caso que
presentd PL en 1971, enfermedad de
Hodgkin en 1975 y linfoma T-cutaneo
en 1985 concluyendo por estudios
inmunogenéticos el origen clonal de
células T S|m|Iar para las tres enfer-
medades.”

Por otro lado Herschel S.
Zackheim y cols. estudiando pacien-
tes con PL asociado con linfoma de
Hodgkin encuentran resultados favo-
rables de curaciéon en pacientes con
linfoma que reciben poliquimioterapia
y sin cambios en PL lo que sugiere
que deben  existir diferencias
biologicas entre ambas enfermeda-
des.’

Desde el punto de vista clinico se
distinguen 3 estadios evolutivos en
las lesiones:

1.- Lesiones papulares.

2.- Lesiones pdapulo-necréticas o
papulo-descamativas.

3.- Lesiones maculares tardias,’® te-
niendo predileccion por personas
del sexo femenino (relacion 2:1),
con un rango entre los 11-68
anos de edad (edad promedio 35
anos) y con una duracién de la
erupcion cutédnea de 3 meses a
38 afios (promedio 9 anos).’

Desde el punto de vista histolo-
gico se distinguen 4 tipos:

1.- Tipo A: presencia de grandes
células atipicas CD30 Ki-1 positi-
vas.

2.- Tipo B: predominio de células
linfoides con nucleo cerebriforme
CD30 negativas.

3.- Tipo mixto Ay B

4.- Tipo de células grandes difusas.’

Aparte de los estudios histopato-
l6gicos hoy en dia se han hecho
estudios |nmunoh|stqu|m|cos tales
como |nmunofenot|pos e histogra-
mas de DNA' que orientan sobre
origen y asociacion de PL con otras
enfermedades.

En la literatura venezolana hay
que senalar el reporte de dos casos
masculinos con diagndstico de PL
realizado por Planas y cols. en 1983.
En dicho estudio la histopatologia era
similar a la nuestra y enfatizaba
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la presencia de una vasculitis del tipo
linfocitica y de hemorragia intra-
epitelial, secundaria a alteraciones de
los capilares venosos de la dermis
papilar. En los estudios ultra-
estructurales realizados por este gru-
po se observaron células que podian
corresponder a linfoblastos T o célu-
las de Sezary

En cuanto a la terapéutica de la
PL los farmacos utilizados no alteran
sustancialmente el curso de la
enfermedad, ocurriendo remisiones
parciales durante el tratamiento y re-
currencias posterior a la suspension
del mismo. Algunas modalidades te-
rapéuticas son: PUVA, metotrexate,
etretinato y antibioticoterapia (tetraci-
clina- genlcmna eritromicina) entre
otras.

Finalmente en cuanto al pronds-
tico se encuentra que un 10-20% de
los pacientes con PL desarrollaran
linfoma maligno siendo usualmente el
linfoma T-cutdneo, enfermedad de
Hodgkin o linfoma de células gran;
des anaplésicas Ki-1 CD30 posmvo
Sin embargo RC Beljaards y R. Wi-
llemze reportan 8% de desarrollo de
linfoma maligno durante el segw-
miento de 70 pacientes con PL.’

Cabe destacar también los sefa-
lamientos de Lawrence Gibson en
conferencia dictada en el V Congreso
Venezolano de Dermatologia en
Noviembre de 1991 donde concluye
que los estudios genéticos no han
ayudado a predecir el porcentaje de
pacientes que desarrollaran linfoma
maligno. Asimismo no esta claro si la
PL es un proceso reactivo o una
malignidad localizada e inmunoldgi-
camente controlada. De tal forma que
el seguimiento de los pacientes es
esencial asi como la necesidad de
estudios histoldgicos, linfocitarios y
genéticos para dilucidar de Ia forma
mas precisa esta enfermedad.”’

En conclusion la PL es una
enfermedad con un amplio espectro
que va desde la enfermedad crénica
benigna hasta la

ocasional
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asociacion con linfoma maligno. Debe
considerarse este diagnostico cuando
estemos ante la presencia de un
paciente con lesiones sugestivas de
PLEVA y debemos descartar la
presencia de enfermedad linfoprolife-
rativa asociada mediante una evalua-
cion cuidadosa y un seguimiento
continuo.
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LA DONOVANOSIS UNA ENTIDAD OLVIDADA

Como un postumo
homenaje al Dr. Wenceslao Ollangue
L. quién fuera director del curso de
postgrado de dermatologia de la
Universidad de Guayaquil y Jefe del
servicio de dermatologia del I.F.S.S.
de Guayaquil se publica la monografia
“La  Donovanosis una  Entidad
Olvidada", cuyos autores son los
siguientes:

Dr.  Wenceslao 01lague L.

Dr. Gonzalo Calero H.

Dr. Antonio José Ronddén Lugo
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Dr. José Ollangue T.
Dra. Gladys Noblecila C.
Dra. Yadira Freire O.

Una bien actualizada e importan-te
revision sobre este tdpico, que
incluye: datos epidemioldgicos,
formas clinicas, diagndéstico que com-
prende: frotis, biopsia, cultivo, pruebas
inmunoldgicas. Estudiaron 64
pacientes los cuales son clasificados
por diferentes parametros y al final
muestran los resultados.

La primera parte es un resumen
del curriculum vitae del Dr. Ollangue.

La monografia contiene 15 fotos
clinicas-histolégicas a color y 16 en
blanco y negro.

Esta monografia resume una
manera de trabajo que debe ser imi-
tada, donde se presenten casuisticas
propias y pacientes bien estudiados y
controlados.
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