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Linfoma anaplasico de células grandes
CD30 negativo asociado a HTLV-1

CD30 negative anaplastic cutaneous lymphoma in association with HTVL-1

infection
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Presentamos el caso de una paciente portador de HTLV1 que
desarrollo un linfoma cutédneo de células T, revisando la litera-
tura en relacion a esta asociacion.

Caso clinico

Enfermedad actual

Varén de 78 afios, con antecedentes de diabetes mellitus I,
hipertension arterial, cardiopatia coronaria y carcinoma locali-
zado de prostata tratado con radioterapia. Consulta por apari-
cion de lesion de 6 meses de evolucion en antebrazo izquierdo
de crecimiento répido y baja de peso de 10 kilos en el ultimo
semestre.

Exploracion fisica y exdmenes

complementarios
Se observa lesion tumoral color rojo vinoso, de bordes sobreleva-
dos y centro ulcerado en antebrazo izquierdo, de 7 centimetros
de didmetro (Figura 1). Resto del examen fisico, solo destacaba
adenopatia axilar izquierda, de 2 centimetros de didmetro, do-
lorosa a la palpacion.

En los exdmenes de laboratorio destaca hemograma con
hematocrito de 36 %, velocidad de sedimentacién de 29 mm,
lactato deshidrogenasa 222U. Tincién de Gram y examen mi-
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colégico directo de la lesion negativos. Test de Elisa y Reaccién
de polimerasa en sangre positivo para HTLV-1.

Diagnéstico

El estudio histolégico de la lesion muestra lesion tumoral cons-
tituida por células linfoides grandes, de nucleos irregulares,
atipicos e hipercromaticos, con moderado pleomorfismo y cito-
plasma escaso. El estudio inmunohistoquimico con anticuerpos
monoclonales mostré reaccion positiva para CD3 y negativa para
CD20, CD30(Ki-1) y ALK-1. Todo esto compatible con Linfoma
de Células Grandes, Inmunofenotipo T, CD30(Ki-1) negativo
CD25 positivo.(Figura 2 y 3).

El estudio de extensién no mostré compromiso extracuta-
neo, se decide tratamiento con quimioterapia sistémica en base
a Ciclofosfamida, Adriamicina, Vincristina y Prednisona (CHOP).
A los 8 meses presenta regresion parcial de enfermedad local y
sin evidencias de enfermedad sistémica.

Comentario

EIHTLV 1 es un retrovirus que ha sido asociado etiolégicamente
a multiples patologias, entre ellas Linfoma/leucemia de células
T del adulto (LLCTA), paraparesia espastica, dermatitis infectiva
y recientemente al desarrollo de linfomas cutaneos de células
T[1-5].
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Figura 1. Tumoracion rojo vinosa, con bordes sobrelevados y
centro ulcerado.

Se han comunicado seroprevalencias para HTLV — 1 que
van entre 4 a 6 % en poblacién general y entre 3a 12 % en
mujeres embarazadas y trabajadoras sexuales[6-8]. Siendo
mayor ésta en paises endémicos para la infeccién por este
retrovirus, como areas de Japon, Haiti y Jamaica. La tasa
de seropositividad en familiares cercanos a los pacientes
alcanza un 68 %[9].

La infeccion es transmitida por células CD4 presentes
en fluidos corporales. Respecto a las vias de transmision se
describen tres principales: de madre a hijo a través de células
infectadas en la leche materna, la que se considera la principal
ruta de infeccion y que presenta el mayor riesgo de desarrollo
de LLCTA; transmision sexual y por transfusién de hemoderi-
vados[9].

El riesgo asociado a la infeccién por HTLV 1 para desarrollar
LLCTA oscila entre 2.9 a un 25%, siendo éste riesgo mayor en
caso de titulos elevados de anticuerpos Anti- HTLV 1, altos ni-
veles de receptor soluble de IL2 y bajos niveles de anticuerpos
Anti — TAX[10]. Se reportan incidencias anuales de LLCTA entre
pacientes infectados con HTLV1 que van desde 0.06 a 0.4 %,
siendo este riesgo mayor a mayor recuento de glébulos blancos
en pacientes sin manifestaciones clinicas de neoplasia[11].

El compromiso cuténeo es frecuente, yendo este desde
maculas eritematosas inespecificas, pasando por tumoracién
de la piel hasta eritrodermia.

La asociacion de HTLV1 con linfomas cuténeos de células T
('sin compromiso leucémico ni invasion a ganglios por al menos
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tico en la biopsia de piel obtenida del paciente. Se observan
abundantes células linfoides grandes, con nucleos irrequlares,
atipicos, hipercromaéticos y pleomorficos.

Figura 3. Intensa reaccion positiva CD25 en cortes obtenidos
de la lesion.

6 meses) se ha establecido y el cuadro clinico es muy similar
a la Micosis Fungoide o Sindrome de Sézary, siendo necesario
para la diferenciacion el estudio serolégico de HTLV-1 y de
la integracion monoclonal del retrovirus en el DNA celular,
por técnicas de reacciéon de polimerasa en cadena ( PCR) o
Hibridacién in situ[12]. En la patogénesis se ha involucrado
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una proteina denominada TAX, codificada por una region del
genoma viral, y que actuaria en la expresion de genes involu-
crados a la regulacién del crecimiento y proliferacién celular,
disminuyendo la apoptosis y los mecanismos reparativos del
DNA. La insercion del DNA viral en las células tumorales podria
tener implicaciones en el prondstico, seglin sea ésta multiple,
completa o defectival[13].

En cuanto al compromiso cutédneo por LLCTA, se describen
caracteres morfolégicos que ayudaria a diferenciarlo de linfo-
mas cutaneos de células T primarios, tales como la presencia
de linfocitos atipicos y células mononucleares en epidermis,
fagocitando células epidérmicas en degeneracion o linfocitos[3].
Otros aluden a marcadores histoquimicos tales como el Anti-
geno Comun Linfocitario (ACL) el que se expresaria de distinta
forma segln el compromiso sea primariamente cutaneo o bien

Conclusiones

En nuestro caso por la seropositivad para HTLV1 y compromi-
so cutaneo por células linfaticas, se sospecho inicialmente el
diagnostico de LLCTA con compromiso secundario cutéaneo, sin
embargo esto se descarto. El linfoma cutaneo de células gran-
des CD30 negativo es clasificado dentro del grupo de neoplasias
linfoides agresivas, nuestro paciente presento la clinica tipica,
tumor con ulceracion central en extremidades. El principal
diagnéstico diferencial clinico es el Pioderma gangrenoso. El
pronostico de nuestro paciente es ominoso, segun lo reportado
por distintas series[14].

Creemos necesario mas estudios que clarifiquen el rol del
HTLV1 en la patogénesis de este tipo de linfomas, de modo
de definir pronoésticos y estrategias de manejo distintos a los
tradicionalmente utilizados para linfomas no asociados a este

secundario a LLCTA[2].
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