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HISTORIA CLÍNICAHISTORIA CLÍNICA

•• Paciente de 15 años Paciente de 15 años 
•• Sin antecedentes patológicosSin antecedentes patológicos
•• Febrero 2003:Comienza con lesión Febrero 2003:Comienza con lesión 

nodular en brazo derechonodular en brazo derecho
•• AA--P: Necrosis grasa y reacción P: Necrosis grasa y reacción 

granulomatosagranulomatosa



HISTORIA CLÍNICAHISTORIA CLÍNICA

•• Junio 03:  FebrículaJunio 03:  Febrícula
•• Julio 03: Comienzo con corticoides. Julio 03: Comienzo con corticoides. 

Mejoría de las lesiones.Mejoría de las lesiones.
•• Septiembre: Fiebre alta y leucopenia Septiembre: Fiebre alta y leucopenia 

Aumento de lesiones en brazos y Aumento de lesiones en brazos y 
aparición de nuevos nódulosaparición de nuevos nódulos



EXPLORACIÓN FÍSICAEXPLORACIÓN FÍSICA



EXPLORACIÓN FÍSICAEXPLORACIÓN FÍSICA



ESTUDIOS COMPLEMENTARIOSESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

•• Hemograma:  Hemograma:  Hb: 12 mg/Hb: 12 mg/dldl, leucocitos: 1600/, leucocitos: 1600/dldl, , 
plaquetas: 119000 /plaquetas: 119000 /dldl

•• Bioquímica: dentro de la normalidadBioquímica: dentro de la normalidad

•• Pruebas de Pruebas de autoinmunidadautoinmunidad negativasnegativas

•• Serología: VIH, VHB, VHC… negativosSerología: VIH, VHB, VHC… negativos



ANATOMÍA PATOLÓGICAANATOMÍA PATOLÓGICA



ANATOMÍA PATOLÓGICAANATOMÍA PATOLÓGICA
INMUNOHISTOQUÍMICAINMUNOHISTOQUÍMICA

CD 4 CD 8

CD 30 CD 56



ANATOMÍA PATOLÓGICAANATOMÍA PATOLÓGICA
INMUNOHISTOQUÍMICAINMUNOHISTOQUÍMICA

CD 57 Granzima B

Ki 67



BIOLOGÍA MOLECULARBIOLOGÍA MOLECULAR



ESTUDIO DE EXTENSIÓNESTUDIO DE EXTENSIÓN

•• Nódulos en tronco, brazos y muslos Nódulos en tronco, brazos y muslos 
•• TAC TTAC T--A: A: hepatoesplenomegaliahepatoesplenomegalia
•• M.OM.O.: no infiltración, sin .: no infiltración, sin hemofagocitosishemofagocitosis



LINFOMA NO HODGKIN T LINFOMA NO HODGKIN T 
PANICULÍTICOPANICULÍTICO

ESTADIO IVESTADIO IV--BB



¿qué tratamiento le pondría?¿qué tratamiento le pondría?

•• CVPCVP
•• CHOP o similarCHOP o similar
•• RT en pielRT en piel
•• No de los anteriores (1,2) +RTNo de los anteriores (1,2) +RT
•• EsteroidesEsteroides



TRATAMIENTOTRATAMIENTO

•• MegaMega--CHOD (x 1): progresión bajo CHOD (x 1): progresión bajo 
tratamiento.tratamiento.



¿qué terapia de recate utilizaría?¿qué terapia de recate utilizaría?

•• Un Un regímenregímen con platinocon platino
•• Un Un regímenregímen con con fludarabinafludarabina
•• GencitabinaGencitabina y y oxaliplatinooxaliplatino
•• Cualquiera de los anteriores seguido de Cualquiera de los anteriores seguido de TxTx

autólogoautólogo independientemente de la independientemente de la 
respuestarespuesta

•• TxTx alogénicoalogénico si no alcanzara RCsi no alcanzara RC



TRATAMIENTOTRATAMIENTO
•• FMD (x1): respuesta inicial, no recuperación de FMD (x1): respuesta inicial, no recuperación de 

cifras tras 6 semanas y nueva progresión.cifras tras 6 semanas y nueva progresión.

•• Rescate con CAMPATH (30 mg/día) durante 17 Rescate con CAMPATH (30 mg/día) durante 17 
días seguido dedías seguido de

•• Trasplante Trasplante alogénicoalogénico emparentado HLA idéntico.emparentado HLA idéntico.
Acondicionamiento con:Acondicionamiento con:

Radioterapia: 12 Radioterapia: 12 GyGy desde el día desde el día --7 al 7 al --55
VP16: 60 mg/VP16: 60 mg/kgkg el día el día --44

Profilaxis de EICH con CSAProfilaxis de EICH con CSA



SEGUIMIENTOSEGUIMIENTO

•• QC en MO y de línea en SP en el día +21QC en MO y de línea en SP en el día +21

•• Desaparición de los nódulosDesaparición de los nódulos
•• TAC (+60) Tamaño TAC (+60) Tamaño hepatoesplénicohepatoesplénico en límites en límites 

normalesnormales
•• 5 años y 10 meses permanece viva y en RC5 años y 10 meses permanece viva y en RC



LINFOMALINFOMA--T PANICULÍTICOT PANICULÍTICO

•• Descrito en 1991Descrito en 1991
•• Supone <1% de los LNHSupone <1% de los LNH
•• Predominio en mujeres de edad mediaPredominio en mujeres de edad media
•• Presencia de nódulos en tronco, EESS e IIPresencia de nódulos en tronco, EESS e II



LINFOMALINFOMA--T PANICULÍTICOT PANICULÍTICO

•• Fase indolente, con recurrencia de las Fase indolente, con recurrencia de las 
lesiones.lesiones.

•• Fase agresivo:Fase agresivo:
–– Rara la afectación sistémica.Rara la afectación sistémica.
–– Peor pronóstico con Peor pronóstico con SSmeme HemofagocíticoHemofagocítico

((fiebre, fiebre, hepatomegaliahepatomegalia, , pancitopeniapancitopenia, , coagulopatíacoagulopatía))
Fase final de la enfermedadFase final de la enfermedad..



LINFOMALINFOMA--T PANICULÍTICOT PANICULÍTICO

•• Diagnóstico complejo, inicialmente pueden Diagnóstico complejo, inicialmente pueden 
simular lesiones benignassimular lesiones benignas

•• No existen marcadores No existen marcadores clonalesclonales
específicosespecíficos

•• Se demuestra Se demuestra monoclonalidadmonoclonalidad por el por el 
reordenamiento del receptor de célula T reordenamiento del receptor de célula T 
(TCR)(TCR)



LINFOMALINFOMA--T PANICULÍTICOT PANICULÍTICO
ANATOMÍA PATOLÓGICAANATOMÍA PATOLÓGICA



LINFOMALINFOMA--T PANICULÍTICOT PANICULÍTICO
ANATOMÍA PATOLÓGICAANATOMÍA PATOLÓGICA

•• Presentan fenotipo citotóxico ninguno específico Presentan fenotipo citotóxico ninguno específico 
(CD8+, CD56+) y moléculas citotóxicas (CD8+, CD56+) y moléculas citotóxicas 
((perforinaperforina, , granzimagranzima B, TIAB, TIA--1).1).

•• TCR TCR αα//ββ en su mayoren su mayorííaa
•• Hasta un 25% pueden ser Hasta un 25% pueden ser γγ//δδ ..

–– Más agresividad. Infiltración de dermisMás agresividad. Infiltración de dermis
–– Mayor porcentaje de S. Mayor porcentaje de S. HemofagocíticoHemofagocítico
–– ¿Entidad diferente con expresión similar?¿Entidad diferente con expresión similar?

•• Pronóstico: media de supervivencia 35 meses.Pronóstico: media de supervivencia 35 meses.



LINFOMALINFOMA--T PANICULÍTICOT PANICULÍTICO
TRATAMIENTOTRATAMIENTO

•• ESTEROIDES.ESTEROIDES.
•• CHOP.CHOP.
•• FMD.FMD.
•• Trasplante Trasplante autólogoautólogo..
•• Trasplante Trasplante alogénicoalogénico..
•• Tratamiento Tratamiento inmunosupresorinmunosupresor..



CONCLUSIONESCONCLUSIONES

•• Difícil diagnóstico, por su infrecuencia y Difícil diagnóstico, por su infrecuencia y 
lesiones de aspecto benignolesiones de aspecto benigno

•• SSmeme.. HemofagocíticoHemofagocítico empeora el curso de empeora el curso de 
la enfermedadla enfermedad

•• Linfocitos TLinfocitos Tγγ//δδ peor pronósticopeor pronóstico
•• ¿Papel del trasplante ¿Papel del trasplante alogénicoalogénico y de la  y de la  

inmunosupresióninmunosupresión??
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