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DESAFIO CLINICO-PATOLOGICO

(Cudl es su diagndstico? / Linfoma anaplasico de células

grandes CD30+

What is your diagnosis? / CD30+ anaplastic large cell lymphoma
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n mes después de la confirmacién del diagnéstico de

la paciente, previo a la protocolizacién y la estadi-
ficacién completa, tuvo insuficiencia respiratoria aguda,
por lo que fue ingresada a urgencias, donde por medio de
tomografia se evidenci6 el involucro de mediastino con
obstruccién de via aérea. Luego de tres dias de su ingreso,
la paciente fallecié.

Discusion

El linfoma anapldsico de células grandes (LACG) fue
descrito por primera vez en 1985 por Karl Lennert y
colaboradores.” Es un subtipo biolégico y clinicamente
heterogéneo del linfoma de células T no Hodgkin. Exis-
ten dos variantes, la enfermedad cutdnea primaria (LCPA-
CG) y la enfermedad sistémica (LSACG), entidades con un
comportamiento clinico y biolégico diferente, sin embar-
go, comparten caracteristicas histolégicas e inmunohisto-
quimicas similares. A su vez, de acuerdo con la expresién
de la cinasa del linfoma anapldsico (ALK), el LSACG se di-
vide en ALK positivo y ALK negativo.’

El LACG significa aproximadamente de 10 a 15% de to-
dos los linfomas no Hodgkin, 559% de los pacientes adul-
tos presentan ALK positivo, con una edad media de 30
anos, y el 45% tienen ALK negativo con una edad media
de 50 anos." Clinicamente, el LCPAGC afecta a adultos
mayores con una edad promedio de 61 afios, las manifes-
taciones cutdneas presentan un curso sin dolor y pueden
tener distribucién localizada o diseminada.> Las lesiones
se caracterizan por un tumor ulcerado solitario o como
pequenas agrupaciones de nédulos o pdpulas. Se estima
que en 20% de los pacientes pueden aparecer lesiones cu-
tdneas diseminadas en distintos sitios anatémicos, lo que

les confiere un mayor riesgo de desarrollo de enfermedad
extracutdnea. >

Por otro lado, el LSACG se presenta con linfadenopatias
indoloras acompafiadas de sintomas B (fiebre, diaforesis
nocturna y pérdida de peso.* Desafortunadamente, 609%
de los pacientes se encuentran en estadios avanzados al
momento del diagnéstico. La enfermedad extranodal es
mds frecuente en pacientes ALK negativos con compro-
miso en la piel, el higado o el sistema gastrointestinal.?

La estadificacién de los pacientes debe comenzar con
una anamnesis y exploracién fisica completa. En estos en-
fermos se pueden realizar estudios de imagen (tomografia
contrastada o PET), y en caso de que exista alguna afec-
cién ganglionar, hacer biopsia del ganglio linfético para
lograr una estadificacién correcta. Datos recientes mues-
tran que el aspirado de médula ésea se debe reservar para
aquellos casos con distribucién multifocal de las lesiones
cutdneas, alteraciones hematolégicas y en enfermedad
sistémica’ El sistema de Ann Arbor y el TNM estadifican
alos pacientes de acuerdo con la extensién de la enferme-
dad, esto permite la eleccién de tratamientos especificos y
confiere un determinado pronéstico.®

El estudio histopatolégico muestra un infiltrado que
afecta todo el espesor de la dermis, constituido por lin-
focitos con nucleos vesiculares grandes, redondos, ova-
lados o irregulares con un nucleolo prominente y eosi-
néfilo, asi como abundante citoplasma. No presentan
epidermotropismo. Los estudios de inmunohistoquimica
son positivos para CD30 en mds de 75% de las células con
expresion de marcadores de células T (CD2, CD3, CD5 y
CD7). A diferencia de la enfermedad sistémica, la varian-
te cutdnea expresa el antigeno linfocitico cutdneo (ALC),
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que se encarga de determinar el tropismo cutdneo de las
células neopldsicas, pero no expresa el antigeno epitelial
de membrana ni el ALK

En su estudio de cohorte retrospectivo, Benner y co-
laboradores® concluyeron que los pacientes con lesiones
cutdneas solitarias o localizadas tienen buena respuesta
al tratamiento con escisién quirurgica o radioterapia,
mientras que los pacientes con lesiones multifocales pue-
den ser tratados con dosis bajas de metotrexate, o bien,
cuando se trata de pocas lesiones dispersas se prefiere
la radioterapia. Por otro lado, los pacientes con lesiones
generalizadas o enfermedad sistémica pueden requerir
quimioterapia para evitar el avance de la enfermedad.®
La quimioterapia con CHOP es la primera linea de trata-
miento para pacientes con enfermedad sistémica. En un
estudio donde se evaluaron los resultados de pacientes
tratados con este régimen, Schmitz y colaboradores ob-
servaron que la sobrevida a tres aios de los pacientes ALK
positivos fue de 909, y de 60% en pacientes ALK nega-
tivos. También se han realizado estudios con esquemas
quimioterapéuticos con dosis mds intensas en pacientes
con LACG, aunque no han demostrado mayor eficacia que
la terapia con CHOP.*
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