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El conocimiento tiene limites,
lo Gnico que no tiene limites es la estupidez.

Arthur Schopenhauer

RESUMEN

Los linfomas T-periféricos, comprenden alrededor del
10% de todos los linfomas en los paises occidentales.
Constituyen un grupo heterogéneo de neoplasias y hasta
el presente, no existe tanto consenso en su subclasificacion
como el logrado para los linfomas B. Los linfomas T
periféricos pueden ser sub clasificados en aquellos que
afectan predominantemente la sangre periférica y la mé-
dula 6sea y aquellos que forman tumores so6lidos. Se pre-
sentan usualmente como una tumoracion ganglionar pero
como enfermedad diseminada; en mas de la mitad de los
casos presentan afectacion extra nodal en algdn momen-
to de su evolucién.

Los linfomas T periféricos no especificados, muestran
afectacion de la piel en el 25 a 50% de los casos. En su
presentacion, los linfomas cutaneos pueden ser primarios
o pueden afectar la piel en forma secundaria.

Para clasificar a un linfoma T como primario cutaneo,
se requiere ausencia de cualquier otra lesién extra cuta-
nea por lo menos 6 meses después del diagnostico y
estadificacion.

La historia natural de los linfomas primarios cutaneos
T, resulta mas indolente que los de comienzo ganglionar y
por esta razén requieren diferentes estrategias terapéuticas.

Los avances en citogenética, biolégica molecular, cito-
metria de flujo e inmunohistoquimica permiten un me-
jor conocimiento de estas neoplasias.
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INTRODUCCION

Las neoplasias linfoides fueron caracterizadas por
primera vez como pertenecientes a Linfocitos B
(bursa dependientes) o T (timo dependientes) en ra-
tones y pollos a fines de la década del 60%2.

Durante los ultimos 20 afios el desarrollo de la
inmunologia y la biologia molecular junto a las me-
todologia que las soportan, facilitaron la identifica-
cién precisa de estos tumores.

'Hematologia, *Patologia.

Policlinica Bancaria. OSBA.Gaona 2000. Buenos Aires. (1406)
<rfbezares@fibertel.com.ar>

<aara@yahoo.com.ar>

REVISION

HEMATOLOGIA, Vol. 8 N° 3: 75-84
Setiembre-Diciembre, 2004

Durante mucho tiempo la identificacion inmunol6-
gica de los Linfomas no parecié modificar las estrate-
gias terapéuticas e incluso algunas clasificaciones de
los Linfomas intentaron subdividirlos segin su origen
con métodos cito e histomorfoldgicos haciendo pres-
cindencia de los marcadores inmunolégicos®*.

En la actualidad la clasificacion Real® y la modifi-
cacion de la WHOS®, definen con mayor claridad a es-
tas entidades y tanto las neoplasias "B" como las "T"
son subdividas con criterios clinicos, morfologicos y
moleculares que no solo permiten un diagnostico se-
guro sino también la eleccion de regimenes terapéuti-
cos mas eficaces (Cuadro 1).

Los linfomas de células "T" se clasifican en pre-
cursores y periféricos de acuerdo a la maduracion del
Linfocito "T" que los origina existiendo menor con-
senso para su subclasificacion que el que se observa
para los linfomas "B". Existen varias entidades con
criterios bien definidos que permiten separarlos como
grupos homogéneos, el linfoma T intestinal asociado
a enteropatia, los linfomas T cutaneos y el Linfoma
Anaplésico a grandes células "T". Por otra parte, tam-
bién existe un grupo bastante heterogéneo de estos
linfomas que afectan la sangre periférica, la médula
Osea, los ganglios linfaticos e incluso suelen involu-
crar localizaciones extranodales.

La incidencia de los Linfomas T en relacion con
el resto de los linfomas fue recientemente estableci-
da por Harris y col del ILSG entre mas de 1000 pa-
cientes de los 5 continentes y corresponde alrededor
del 10% de todos los linfomas. De acuerdo a los mis-
mos autores, la presentacion mas frecuente corres-
ponde al denominado Linfoma T periférico sin espe-
cificar (53%), siguiendo en orden de frecuencia el tipo
Nasal/NK (20%) y el linfoma T asociado a Linfoade-
nopatia Angioinmunoblastica (18%); las variantes
Hepato-esplénica, Leucemia Linfoma T del Adulto y
el asociado a enteropatia representan cada una aproxi-
madamente el 3% del resto®.

El analisis de una poblacion cerrada de nuestro
pais en el periodo 1995-1998 mostrd una incidencia
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CUADRO 1
Clasificacion de los Linfomas T
Linfomas No Hodgkin "T". Clasificacion O.M.S.
(WHO)

Precursores T/NK
Leucemia / Linfoma Linfoblastico
Linfoma Blastico NK
Periféricos T / NK
Leucémicos. Diseminados
Leucemia Prolinfocitica T (LPL T), Leucemia a Lin-
focitos Grandes Granulares (LLGG), Leucemia Lin-
foma T del Adulto (LLTA), Leucemia/Linfoma T/NK.
Predominantemente Nodales
Linfoma Asociado a Linfopatia Angioinmunoblastica
(TALI), Linfoma Anaplasico de Células Grandes (LACG)
T/Null, Linfoma Nodal T/NK Inespecifico.
Extranodales
Mic. Fungoide, S. Sezary, Cutaneo Primario CD30+ ALCL,
Papulosis Linfomatoide, Paniculitis Subcutanea, Linfoma
T/NK nasal, L. intestinal T con enterop., L. T Hepato-
esplénico, Linfoma Extranodal T/NK inespecifico

similar a la internacional con un valor que se aproxi-
maba al 10% de todos los linfomas.

Existen diferencias geograficas en la incidencia de
Linfomas T. Mientras en zonas de América del Nor-
te la variante mas frecuente el LACG, tanto entre los
italianos y los espafioles como asi mismo entre nues-
tra poblacién la variedad con mayor presentacion es
el Linfoma T sin especificar’®.

Con excepcion de algunas pocas variedades, el
prondstico de los Linfomas T Periféricos es pobre,
probablemente esto se relacione con un aun escaso
conocimiento de su patologia y su fisiologia. La me-
dia de sobrevida global para el linfoma T periférico
es menor a 2 afos en tanto la del LACG es superior
a 8 afos’.

Los linfomas T periféricos presentan caracteristicas
comunes. Su citologia es variada, junto a entidades que
presentan proliferacion de células de aspecto maduro,
encontramos otras con morfologia anaplésica y algunas
con intensa exofitosis con aspecto trebolado (LLTA) o
endocitosis con nucleos convolutos cerebriformes (MF/
SS). Aunque el compromiso ganglionar es su forma de
presentacion comun, suelen ser diseminados con parti-
cipacion extraganglionar y compromiso de la piel en un
tercio de los casos. Frecuentemente se suelen acompa-
fiar de necrosis con o sin invasidn vascular y la presen-
cia del virus de Ebstein Barr o la hemofagocitosis son
caracteres distintivos. La edad media al diagnostico es
superior a los 50 afios , salvo en el caso del LDCG que
presenta una curva bimodal; los varones son afectados
mas que las mujeres. En muchos casos su definicion
depende de las manifestaciones clinicas, esto hace que
los dermatologos consideren una clasificacion diferen-
te a la WHO para su caracterizacion®.
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CUADRO 2
Caracteristicas de los Linfomas T Periféricos

Presentacion

- Diseminados: LPLT, LLGG, LTNK, LLTA

- Extranodal: Nasal, Hepato-Esplénico, Enteropatia,
Panic. Subc.

- Cutéaneos: Blastico NK, MF/SS, Primario LACGC

- Nodales: LTAI, LACG

Caracteristicas generales:

- Citologia variada

- >50a (-LACG bimodal) M>F

- Definicion depende de la clinica.

- Compromiso nodal es la presentacion + comun

- Diseminados. Extranodal

- Sintomas B comunes

- Frecuente necrosis con o sin invasion vascular

- Sindrome Hemofagocitico

- Presencia de VEB

Otras consideraciones que se pueden analizar se
relacionan con su forma de presentacion, cutanea
primaria, extranodal, diseminada con participacion
de la sangre periférica 0 con compromiso ganglionar
preponderante (Cuadro 2).

Desde el punto de vista histoldgico, los Linfomas
T Periféricos tienen una reproducibilidad intra e inter
observador superior al 85% de acuerdo al analisis del
ILSG pero en aproximadamente el 40% de los casos
la Inmunohistoquimica resulta indispensable para su
correcto diagnostico®.

Como resumen se puede afirmar que los Linfomas
T en general son entidades raras y confusas, esta con-
fusion parece corroborarse con estudios recientes que
describen un grupo especial de neoplasias denomi-
nadas Hematodérmicas CD 56+,CD4+ que correspon-
derian a la forma Bléastica NK. Estas Gltimas no solo
constituyen un grupo de diagnostico dificultoso y
costoso por la esencial inmunomarcacion, si no tam-
bién de mal prondstico y requerimiento de regime-
nes intensivos de tratamiento™.

En el periodo comprendido entre 1994 y 2004 , en
dos centros hematoldgicos de la Capital Federal tu-
vimos la oportunidad de ver mas de 50 pacientes
portadores de Linfomas T con compromiso cuténeo.
La mayoria fueron vistos para diagnéstico y esta-
dificacion ya que los cutaneos primarios en estadios
tempranos e intermedios son de seguimiento der-
matologico.

La Micosis Fungoide constituy6 el diagnéstico
mas frecuente (50%), siguiendo en orden decreciente
la Papulosis Linfomatoide 14%, el Linfoma Anapla-
sico de Células Grandes Cuténeo 12% y el compro-
miso cutdneo por Linfoma T Periférico sin especifi-
car 6%. El 20% restante comprendié 1 caso de: Lin-
foma N/K Blastico, Linfoma Anaplésico de Células
Grandes,Linfoma Angiocéntrico T (tipo nasal N/K),
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Leucemia Prolinfocitica T, Sindrome de Sezary,
Leucemia a Células de Sezary y 2 casos de Leucemia
Linfoma T del Adulto ambos agudos uno de ellos
tipo Linfoma y el otro tipo Leucemia.

LEUCEMIA PROLINFOCITICAT

La Leucemia Prolinfocitica "T" junto a la
Leucemia a Linfocitos Grandes Granulares represen-
tan las variantes mas comunes de sindromes Linfo-
proliferativos T periféricos con expresion sanguinea.
Descripta por Catovsky y col en 1973 se caracteriza
citoldgicamente por presentar 2 morfologias diferen-
tes. Una con elementos grandes y nucleolo vesicu-
loso indistinguible de su contrapartida B y otra con
células pequefias en ocasiones dificiles de diferen-
ciar de un linfocito maduro que fuera confundida
durante muchos afios con la LLC "T". La edad me-
dia a la presentacion es 70 afios y tiene predominio
del sexo femenino.

La similitud con su contrapartida "B" se manifiesta
por la leucocitosis elevada y la esplenomegalia pro-
nunciada que se observa en el 75% de los casos, sus
diferencias son el frecuente compromiso ganglionar
y las manifestaciones cutaneas que se observan en un
tercio de los pacientes y van desde un rush maculo
papular hasta menos frencuentemente una eritro-
dermia generalizada.

El inmunofenotipo expresa en forma constante,
CD 2,CD5y CD 7, este ultimo en forma intensa. El
75% resultan CD 4+, pero los antigenos T maduros
puede coexpresarse o estar ambos ausentes.

Las anomalias cromosdmicas suelen ser comple-
jas y afectan a los cromosomas 14, 8 y 11. El cromo-
soma 14 se puede ver comprometido en el 75% de los
casos y la inv!* (q11932), puede considerarse caracte-
ristico de la LPL "T"2

El Alemtuzumab, parece ser el tratamiento més
esfectivo para esta rara enfermedad, Dearden y col
obtuvieron 76% de respuestas globales con 60% de
remisiones completas en 39 pacientes, no obstante la
duracion media de la respuesta fue de sélo 7 meses
indicando que la combinacién con otros farmacos
parece ser necesaria®®.

LEUCEMIA LINFOMA T DEL ADULTO (LLTA)

Descripta en 1977 como una entidad clinico pato-
I6gica con caracteristicas distintivas, se asocia etiolo-
gicamente a la infeccién por un retrovirus, el HTLV-
1%, Se relaciona geograficamente con el sudoeste de
Japon, el Caribe, Africa central y del Este y Sud Amé-
rica. Se puede asociar con otras enfermedades rela-
cionadas también con el HTLV-1 como la paresia
espastica tropical y la uveitis.

\ .
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Fig. 1: Citologia de sangre periférica. LLTA. MGG 400x.

Afecta a adultos siendo su edad media de presen-
tacion 60 afios. Se suele subclasificar de acuerdo a la
presentacion en al menos 4 tipos: dos de ellos con cua-
dro agudo, tipo leucemia o linfoma de acuerdo a la
preminencia de manifestaciones ganglionares o de san-
gre periférica, una forma cronica que puede perma-
necer estable por mucho tiempo y una variante "en
cenizas" con poca expresion periférica. Estas dos Glti-
mas se consideran formas iniciales de la enfermedad.
Las formas agudas suelen presentar LDH elevada e
hipercalcemia. EI compromiso cutaneo, frecuente en
las formas agudas puede expresarse como un rush
maculo papuloso diseminado o lesiones en placa que
pueden llegar a ulcerarse como el resto de los linfomas
cuténeos T. La sangre periférica permite siempre sos-
pechar el diagnostico por el hallazgo de las caracteris-
ticas células en "trebol" con marcada exofitosis que
resultan patognomonicas. El inmunofenotipo destaca
CD4 y CD25+ con negatividad para el CD 7. Las alte-
raciones genéticas son raras y no especificas®.

Recientemente en un estudio prospectivo de fase
Il, se ensay0 la combinacion de IFN mas AZT para
tratar 19 pacientes con LLTA (15 tipo leucemia, 4 tipo
linfoma). El tratamiento fue utilizado en primera li-
nea en 13/19 obteniendo 92% de respuesta global con
56% de remisién completa, con una supervivencia
media de 28 meses'®.

LINFOMA T PERIFERICO SIN ESPECIFICAR

Reciben esta denominacion, los linfomas T peri-
féricos que no corresponden a ninguna de las enti-



Fig. 3: Infiltracion cuténea por LTP.

dades bien definidas y no presentan caracteres clini-
cos ni patoldgicos que permitan agruparlos. Los in-
tentos de diferenciarlos por criterios morfol4gicos se
han acompafiado de una pésima correlacién intra e
inter observador®.

Representan la mitad de los LTP, la mayoria de los
pacientes son adultos pero pueden afectar también a
las primeras décadas de la vida. La relacion mascu-
lino/femenino es 1:1. La mayoria son de origen
ganglionar, pero cualquier sitio de la economia pue-
de ser involucrado.

Con frecuencia, se presentan con enfermedad di-
seminada con compromiso de la médula 6sea, el
bazo, el higado y la piel. EI compromiso de la MO se
detecta con mayor frecuencia en biopsia que con as-
piracion ya que suelen acompafarse de fibrosis de
tipo reticulinica Fig 2. La participacion de la sangre
periférica no es comun pero la citometria de flujo
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CUADRO 3
Diagnostico Diferencial de los LNH T Periféricos NE

Linfoma INMUNOFENOTIPO

LTP NE CD4>CD8, deleccion antigénica (CD7, CD5) CD30-/+
LAIT Mezcla CD4/CD8, CFD, blastos VEB +

LLTA CD4+, CD25+, CD7-, CD30 -/+, CD 15 -/+

LACG CD30 +, ALK +/-, EMA +,CD 25 +, TIA 1 +, CD4 +/-
LBRCT Grandes blastos CD 20 + en un fondo de células T +

Hiperplasia Arquitectura conservada, mezcla de CD4 +y CD8 +,
zona "T" CD 25y CD 30 variable

permite detectarla con mayor sensibilidad. Cuando
invanden la piel, no presentan un patron caracteris-
tico y pueden o no tener epidermotrofismo Fig 3.

El diagnostico histopatoldgico requiere con fre-
cuencia la inmunomarcacion, la que permite diferen-
ciarlos de otras entidades y también en algunos ca-
sos subclasificarlos en las diferentes variantes. (Cua-
dro 3).

LINFADENOPATIA ANGIOINMUNOBLASTICA

Descripta por Frizzera en 1974 como un sindrome
clinico caracterizado por adenomegalias generaliza-
das, hepato esplenomegalia, anemia e hipergamma-
globulinemia, representa el 2.7% de los diagndsticos
en la clasificacién de Kiel'" %,

La edad media a la presentacion es de 60 afios y
tiene una importante prevalencia en el sexo masculi-
no (relacion M/F 3 a 6/1). La media de sobrevida es
de 11 a 30 meses y aunque no han podido demostrar-
se factores de riesgo para su desarrollo y hasta la fe-
cha no han sido identificados agentes etiologicos, la
infeccion por el virus de Ebstein-Barr se asocia inusi-
tadamente con este diagnostico

El cuadro clinico con sintomas B, Hepato es-
plenomegalia, adenopatias y rush cutaneo esta pre-
sente en la mayoria de los pacientes. La manifesta-
cion cutanea aunque se considera inespecifica en
muchas ocasiones remeda la histologia ganglionar.
Fue descripta una sensibilidad particular a diferen-
tes farmacos (aspirina, antibioticos), pero resulta
mas factible que dichas drogas fueran prescriptas a
los pacientes por los sintomas sistémicos que mi-
metizan una enfermedad infecciosa, que constituyan
la causa primaria de la enfermedad?®. La infiltracion
pulmonar y el derrame pleural son frecuentes. Esta
entidad se acompafia de manifestaciones inmunes
como PCD+, Inmuno complejos circulantes, anti-
cuerpos anti musculo liso e hipergammaglobuli-
nemia policlonal que sugieren activacion de linfo-
citos T helper con respuesta Th-1.
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Fig. 4: Biopsia Ganglionar. Gomori 100x.

Fig. 5: Biopsia Ganglionar. DAB anti CD 23.

El cuadro histolégico estd dominado por una
tétrada constante constituida por: hiperplasia inmu-
noblastica sobre un fondo "T", arborizacion de vasos
terminales Fig4, depdsitos de substancia PAS+ e in-
cremento marcado de células dendriticas Fig. 5.

El 80% de los casos muestra clonalidad por reor-
denamiento de la cadena del receptor T y anomalias
citogenéticas que involucran a los cromosomas 3, 5
y X pueden encontrarse en la gran mayoria de los
casos®.

En el afo 1989 Frizzera la clasifico en tres
subtipos: Linfopatia Angioinmunoblastica verdadera,
Linfoma Angioinmunobléstico y Displasia Angio-
inmunobléstica®.

LINFOMA ANAPLASICO A CELULAS GRANDES

Englobado dentro de los Linfomas difusos a cé-
lulas grandes, este particular linfoma se caracteriza
por la morfologia de sus componentes que se aseme-

Fig. 6: Biopsia Ganglionar. DAB- Anti CD30. 400x.

jan a células no hematopoyéticas. La citomorfologia
esta constituida por células grandes pleomarficas con
nuacleos en forma de herradura (Fig. 6). Fue descripto
por primera vez a mediados de los 80, destacando la
reactividad de estas células al anticuerpo monoclonal
Ki-1(CD 30)%.

La mayoria de los casos expresan fenotipo T por
lo que es considerado dentro del espectro de los
Linfomas T Periféricos. Representa el 3% de los
linfomas en los adultos y en los nifios su incidencia
es superior oscilando entre el 10 al 30%. Es mas fre-
cuente en varones y tiene una curva bimodal de pre-
sentacion en relacion a la edad con un pico en nifios
y adultos jovenes y otro en el geronte. Es comun el
compromiso tanto ganglionar como extra ganglionar
y la piel puede encontrarse comprometida en mas del
20% de los casos a la presentacion. Las lesiones cu-
taneas pueden ser nddulos o Ulceras Fig 7. El hueso,
los tejidos blandos y el higado le siguen en orden de
frecuencia a la localizacion cuténea.

El compromiso de médula 6sea oscila entre 10%
con H&E al 30% cuando se lo investiga con el Ki-1.

Existe una alteracion citogenética frecuente t(2;5)
(p23;935) sobre todo en las formas diseminadas y en
adultos jovenes que involucra el reordenamiento del
gen de la nucleofosmina localizada en el cromosoma
5935 con una tirosin kinasa (ALK) del cromosoma
2p23. La fusién de ambos genes genera una proteina
quimérica que puede ser detectada por PCR y por
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inmunohistoquimica denominada ALK-proteinl.
Fig 8%

LINFOMA ANAPLASICO DE CELULAS GRANDES
PRIMARIO CUTANEO

Se trata de un Linfoma T con células anaplésicas
CD30+ confinado a la piel. Debe distinguirse del
LACG diseminado y de otros LNH agresivos
CD30+. La relacion M/F es 1.8/1 y constituye en
los adultos el 40% de los linfomas cutaneos. El
compromiso ganglionar es raro. Las lesiones soli-
tarias o localizadas pueden adoptar la forma nodu-
lar o tumoral siendo menos frecuente la forma
papulosa Fig 9. En el 20% de los casos puede ser
multicéntrico. Una caracteristica particular es la
posibilidad de regresion espontanea pero cuando
sucede recae frecuentemente. EI inmunofenotipo
muestra CD4+,CD30+,TIA 1 + pero la ALK es cons-
tantemente negativa Fig 10. La sobrevida a 5 afios
es superior al 90% y el tratamiento de eleccién es
la radioterapia localizada o la cirugia. En los raros
casos con diseminacion cutdnea la poliquimiote-
rapia se impone.?

Fig. 8: Biopsia Ganglionar. LACG. InmunoHistoquimica. DAB-CD246 Fig. 9: LACG primitivo de dorso.
(ALK-Proteinl)
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LINFOMA PRIMARIO INTRAVASCULAR

Entidad rara, descripta por Pleger en 1959 como
endoteliomatosis?, se origina en el compartimiento
intravascular. Se visualiza como proliferacion de cé-
lulas mononucleares atipicas dentro de los vasos Fig.
11 AyB. El fenotipo mas frecuente es B pero fueron
descriptos algunos casos con fenotipo T%.

El cuadro clinico, proteiforme incluye fiebre, lesio-
nes cuténeas, fallo multisistémico y sintomas neuro-
I6gicos que pueden llegar hasta la demencia. El com-
promiso de la sangre periférica no resulta sencillo de
determinar por morfologia. Se puede asociar a sin-
drome hemofagocitico. El prondstico es malo.

LINFOMA NK/T (NASAL, TIPO NASAL) Y
BLASTICO NK

Designados antiguamente como Reticulosis
Polimorfa o Granuloma Letal de la Linea Media, 0
Linfoma Angiocéntrico, se presentan tipicamente

Fig.10: Caso de la figura 9. InmunoHistoquimica.
DAB. A) CD 30+, B) ALK-Protein 1 -.100x

como lesiones de origen naso-faringeo y muestran un
patrén de crecimiento angiocéntrico con necrosis y
destruccion vascular Fig. 12 Ay B. Es mas frecuente
en varones adultos, de origen Asiatico o Centro Sud
Americano, y se asocia con infeccion por el virus de
Ebstein Barr. Cuando tienen lugar en otros tejidos se
denominan Linfoma T N/K Extranodal tipo nasal.
Los sintomas B son comunes y el sindrome hemofa-
gocitico suele presentarse con frecuencia. EI CD 56 es
constantemente positivo al igual que el CD2. Es ha-
bitual observar pérdida aberrante de antigenos T; el
CD 3 es negativo. Es comun hallar la cadena del re-
ceptor T intracitoplasmatica y la hibridizacion para
VEB es + (26).

La RMN es superior a la TAC para establecer su
extension, el 80% se presentan con IP1 0/1 Tanto los

Fig. 11 A: Proliferacion mononuclear intravascular. InmunoHistoqui-
mica. DAB anti F VIII. 100x.

Fig. 11 B: InmunoHistoquimica DAB. CD3. 100x
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Fig. 12 A: TAC compromiso rino sinusal por Linfoma NK.

Fig. 12 B: Infiltrado mononuclear rodeando un vaso con extensa necrosis
H&E 100x.

sintomas B, como la edad y la enfermedad volumi-
nosa son factores pronosticos importantes. El trata-
miento de eleccion es la radioterapia 5000 cGy, si se
opta por iniciar quimioterapia para disminuir el tama-
filo del tumor, la radioterapia debe aplicarse precoz-
mente. En los casos avanzados debe usarse quimiote-
rapia. El anélisis sérico de ADN para VEB resulta de
utilidad para detectar recaida precoz?.

LINFOMA BLASTICO NK

Tumor extranodal frecuente en piel Fig. 13. Puede
acompafiarse de adenomegalias y suele presentarse di-
seminado. No existe asociacién con el VEB. La morfo-
logia es Linfoblastoide, en improntas tefiidas con MGG
se pueden ver granulos azurofilos. EI inmunofenotipo
resulta CD3-, CD43+,CD56+ y CD4+. Por su semejan-
za morfoldgica con Linfoblastos y Mieloblastos se debe

Fig. 13: Tumor en region posterior de cuello.

descartar Leucemia Linfoblastica Aguda T y Leucemia
Mieloblastica Fig. 14 Ay B. El curso clinico es agresi-
VO, presentan poca respuesta a los regimenes para
linfomas siendo mas efectivos los tratamientos tipo
leucemia. Los casos localizados en piel son de mejor
pronostico. En la actualidad se considera una neopla-
sia de células dendriticas tipo 2 plasmocitoides.*

TRATAMIENTO DE LOS LINFOMAS T
CUTANEOS. RECOMENDACIONES

En los Linfomas T Cutaneos y el Linfoma
Anaplasico a Células Grandes que se presentan como
lesion solitaria se debe plantear la radioterapia loca-
lizada como tratamiento inicial. En los casos que pres-
tan lesiones multiples es necesario considerar el tra-
tamiento poliquimioterapico.

Para el Linfoma NK Blastico, el extranodal NK y
el tipo nasal , como asi mismo para el Linfoma
Linfoblastico T la poliquimioterapia intensiva cons-
tituyen por el momento el tratamiento de eleccion.

En cuanto a los proyectos en curso para el trata-
miento de los linfomas T, cuatro diferentes estudios
originados en Alemania y uno en Italia enfocan nue-
vas estrategias para estas entidades?.
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Fig. 14: Caso de la fig 13. A H&E 400x. B) InmunoHistoquimica DAB CD 56 100x.

El East German Study Group para los linfomas T
de alto riesgo, considerando como tal a los pacientes
que tienen IPI 2-3, enfermedad voluminosa y MO +
utiliza CHOP por 4 ciclos. Los pacientes con RC y/0
RP menores de 50 afios son elegibles para transplante
alogeneico de MO en cambio aquellos entre 50 y 60
afios reciben altas dosis de quimioterapia soportadas
con transplante autélogo. El grupo de Wurzburg uti-
liza CHOP por cuatro ciclos, seguido de DexaBEAM;
a los menores de 65 afios se practica SC aféresis, se-
guido por altas dosis de quimioterapia y transplante
autélogo, mientras los mayores de 65 afios comple-
tan 6 ciclos de CHOP.

El German Study Group of High Grade Lym-
phoma, considera de alto riesgo a todo paciente con
IPI 2-3, en estos casos utiliza Mega dosis de ciclo-
fosfamida en un CHOP con etop6sido. En los casos de
IP1 Bajo o Intermedio Bajo la eleccion es CHOP 14 por
6 a 8 ciclos. En los pacientes que obtienen RC o RP
consolidan con Alemtuzumab 30 mg por semana.

Por ultimo, el Study Group on Peripheral T and NK
Lymphomas, se encuentra ensayando la combinacién
de Alemtuzumab con Fludarabina, Ciclofosfamida y
Doxorubicina de acuerdo al siguiente esquema:

Dia 1-4 Campath 3,10,30,30 - Dia 3 CFM 600 mg/m?2,

Dia 2-4 Fludara 25 mg/m? - Dia 4 Doxo 50 mg m?,

El grupo ltaliano, dirigido por PL Zinzani utiliza
el C-CHOP combinando CHOP clésico con Alemtu-
zumab durante la segunda semana del ciclo a dosis
de 30 mg por tres.

CONCLUSIONES

No obstante los Linfomas T Periféricos que com-
prometen la piel al igual que los diseminados son
entidades de diagndstico dificil, los avances en la
inmuno-histoquimica y la biologia molecular permi-
ten en la actualidad conocerlos mejor, avanzar sobre

su etiopatogenia y planificar estrategias terapéuticas
racionales y probablemente eficaces.

Es importante, reconocerlos y trabajar en estrecha
relacion con los patologos y los dermatélogos a fin
de obtener los mejores resultados.

SUMMARY

Peripheral T-cell lymphomas comprise around 10% of
all non-Hodgkin’s lymphoma in the Wenstern countries.
There are heterogeneous diseases and until now there is
less consensus about his classification than exists for
equivalent groups of B-cell lymphomas. Peripheral T-cell
lymphomas can be broadly divided into those that mainly
affect the blood and marrow and those that form solid
tumors. Usually present as nodal masses but with spread
disease, in up to half of cases there may be extranodal
involvement at some stage of the disease. The peripheral
T-cell lymphoma unspecified group shows skin
involvement in 25 to 50% of cases. To qualify a T-cell lym-
phoma as primary cutaneous lymphoma, the absence of
extracutaneous lesions for at least 6 months after initial
staging is required.

At presentation, cutaneous lymphomas may be primary
or may involve the skin as a secondary site of involvement.
Their natural history is often more indolent than in nodal
lymphomas and for this reason, they require different
therapeutic approaches.

Advances in cytogenetics, molecular genetics, flow
cytometry and immunohistochemistry allows a better
knoledge of these neoplasm.
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