Casos Clinicos

Localizador

11-007

DOI:10.4464/MD.2012.40.2.5014

Linfoma cutaneo de células B de la zona
marginal y sarcoidosis: presentacién

simultanea

Cutaneous marginal zone B-cell lymphoma and sarcoidosis:

simultaneous presentation

N. Curcd', M. Garcia', C. Prat’, X. Tarroch?, P. Forcada?, F. Vall-llovera3, P.Vives'
'Servicio de Dermatologia. 2Servicio de Anatomia Patoldgica. *Servicio de Hematologia.

Resumen

Hospital Universitario MUtua de Terrassa. Terrassa. Barcelona. Espafia.

Correspondencia:

Neus Curco

Servicio de Dermatologia

Hospital Universitario Mutua de Terrassa
C/ Castell, s/n

08221 Terrassa. Barcelona (Espafia)
e-mail: ncurco@mutuaterrassa.es

El sindrome sarcoidosis-linfoma es la asociacién en un mismo paciente de sarcoidosis y un linfoma.

Describimos un paciente de 32 anos que acude por tres lesiones nodulares cuya biopsia es diagndstica de linfoma cutaneo de células B de la zona mar-
ginal. Durante el estadiaje se detectaron adenopatias mediastinicas cuya biopsia mostré granulomas no necrotizantes compatibles con sarcoidosis.
Este serfa el primer caso descrito que asocia linfoma cutaneo B de la zona marginal con sarcoidosis de forma simultanea.

(N. Curco, M. Garcia, C. Prat, X. Tarroch, P. Forcada, F. Vall-llovera, P. Vives. Linfoma cutédneo de células B de la zona marginal y sarcoidosis: presentacion simultanea. Med Cutan

Iber Lat Am 2012;40(2):65-68)
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Summary

The sarcoidosis-lymphoma syndrome is the coexistence of sarcoidosis and malignant lymphoproliferative disease in the same patient.

We describe a 32-year-old man who presented with three cutaneous nodular lesions. Skin biopsies revealed marginal zone cutaneous B-cell lym-
phoma. Radiologic Studies showed hiliar lymphadenopathy that histologically revealed non-caseating granulomas consistent with sarcoidosis.

This report is the first case of simultaneous ocurrente in the same patient of primary cutaneous marginal zone B cell lymphoma and sarcoidosis.
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La asociacion de sarcoidosis y linfoma (sindrome sarcoido-
sis-linfoma) descrito por Brinker en 1986 es poco frecuen-
te[1]. Habitualmente la sarcoidosis precede al linfoma en
afos, otras veces el linfoma precede a la sarcoidosis y de
forma rara pueden manifestarse simultdneamente[2].

Presentamos el caso de un paciente con linfoma B cuta-
neo de la zona marginal al que durante el estudio de exten-
sion se le detect6 una sarcoidosis ganglionar.

Caso clinico

Paciente varén de 32 afios sin ninglin antecedente de inte-
rés que consulto al servicio de Dermatologia por presentar
desde hacia 2 afios, 3 lesiones nodulares de 5a 12 mm loca-
lizadas en el hombro derecho y la region lumbar (Figura 1).
Se trataba de lesiones asintomaticas e induradas al tacto. Se
realiz una exéresis de una de las lesiones que mostraba un
infiltrado linfoide nodular y difuso localizado en la dermis que
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Figura 1. Tumor de 12 mm de superficie lisa, eritematoso e
indurado al tacto localizado en hombro.

dejaba una zona libre de Grenz subepidérmica (Figura 2). Las
células mostraban el siguiente fenotipo: CD20, CD79ay Bcl-
2 positivas, y CD10, CD23 y Bcl-6 negativas, con expresion
predominante (monoclonalidad) de cadenas ligeras de
inmunoglobulinas de tipo kappa y abundantes células T
(CD3 positivas) acompafiantes (Figura 3). Con el diagndstico
de Linfoma B de la zona marginal se realizé analitica que
incluyé hemograma, bioquimica hepatica y renal. Todos los
parametros se encontraron dentro de los limites de la norma-
lidad. Destacaba una beta 2 microglobulina ligeramente ele-
vada 2.080 microg/L (cn <1.800). Las serologias para VIH,
VHC, HTLV-1, Epstein Barr y Borrelia fueron negativas, asi
como la deteccion por PCR del virus herpes simple tipo 8. La
biopsia de médula ésea no mostro alteraciones significati-
vas. En el estudio radiolégico de térax se observaron hilios
agrandados y en la tomografia torécica y abdominal se com-
probd la existencia de adenopatias hiliares bilaterales y
mediastinicas que afectaban los compartimentos paratra-
queal derecho, subcarinal y ventana aortopulmonar. La
biopsia de las adenopatias mediante videomediastinoscopia
puso de manifiesto una inflamacién granulomatosa no
necrotizante compatible con sarcoidosis (Figura 4). La tin-
cion de Kinyoun para bacilos &cido-alcohol resistentes fue
negativa. Se completaron los estudios analiticos y se compro-
bo la existencia de hipercalciuria (35,6 mg/dL (6,8-21,3)) sin
hipercalcemia, y niveles de ECA (Enzima Conversor de Angio-
tensina) ligeramente elevados: 56 U/L (8-52). La pruebas fun-
cionales respiratorias no mostraron alteraciones.

Se realiz6 exéresis quirtrgica de las lesiones cuténeas
que expresaron todas el mismo fenotipo. En cuanto a la sar-
coidosis, se clasificé de grado | y se decidié no realizar nin-
gln tratamiento puesto que el paciente estaba asintomatico.
Al cabo de 1 afio no han aparecido nuevas lesiones ni nueva
sintomatologia.
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Figura 2. Infiltrado linfoide difuso que respeta zona de Grenz
(HE x 40). B) A mayor aumento: celularidad constituida por lifo-
citos pequenos. Algunas células muestran diferenciacion linfo-
plasmocitoide (HE x 200).

Comentario

La asociacion de sarcoidosis y enfermedades malignas es un
tema controvertido[3]. Numerosos trabajos avalan esta rela-
cién y han demostrado que la frecuencia de linfoma es 5,5
veces mayor a lo esperado[1] y normalmente se inicia unos
7 afios después del diagnostico de sarcoidosis[4]. En los
pacientes afectos de sarcoidosis también es mas frecuente
el cancer sélido como el de cérvix, higado, pulmén, cutéaneo,
testiculo y Gtero[2, 5]. Brincker acufi6 el término sindrome
sarcoidosis-linfoma al recopilar 17 casos y sumarlos a 29
casos previamente publicados, para describir pacientes con
sarcoidosis cronica activa que posteriormente desarrollaban
linfomalll. Aunque inicialmente se restringi6 al linfoma,
luego se amplié a la aparicion de otras enfermedades hema-
tolégicas. Asi se ha relacionado sobre todo con linfoma de
Hodgkin, linfomas no-Hogkin, mieloma multiple, leucemia
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mieloide crénica, leucemia linfatica crénica y linfoma tipo
MALT (gastrico, conjuntiva)[6, 71. Se ha postulado que la
estimulacién antigénica crénica, como causa de sarcoidosis,
podria también crear una proliferacién anémala de células
inmunes favoreciendo el desarrollo de enfermedades linfo-
proliferativas[8]; también se ha apuntado el papel que
podria tener el virus de Epstein-Barr en la fisiopatologfa de
las dos enfermedades[9]. Aunque menos frecuente, se ha
descrito la apariciéon de sarcoidosis después del linfoma y
normalmente se atribuye a la inmunodepresién provocada
por el tratamiento quimioterapico[10]; también en este caso
se ha descrito la aparicién de sarcoidosis cutaneal[11].

Otra situacion distinta es la presencia de granulomas
sarcoideos en los ganglios de pacientes con linfoma, descri-
to como granulomas “sarcoide-like”[12, 13]. En este sentido
también se han publicado casos de linfoma cutaneo en cuya
biopsia aparecen granulomas sarcoideos[14]. Otros autores
proponen el término sarcoid-céancer que englobaria esta

£
R

nas ligeras kappa en las células neo-

reaccion sarcoide-like y también la asociacion de sarcoido-
sis sistémica con cancer o linfomal 15].
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La asociacion de linfoma cutaneo y sarcoidosis se ha des-
crito en micosis fungoide y linfoma cutaneo CD30 +([8, 16]. En
algun caso la micosis fungoide precedi6 en afios a la apari-
cion de la sarcoidosis[8]. No hemos encontrado ninglin caso
asociado a linfoma B cutdneo de la zona marginal como en
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