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INTROOUCCION. 

Los linfomas (enfennedad de Hodgkin y I}O HodgkiO) constituyen aproximadamente el 
10% de todos los cánceres en la infancia; representan el tercero en frecuencia después de las 
leucemias agudas y tumores_ cerebrales. La mayoría. de los cánceres son proliferaciones 
neoplásicas de un órgano o tejida y por lo tanto se originan en una localización anatómica 
circunscrita, disemiIlándosedel punto de orige"medlante invasiÓII local o procesos de metástasis. 
Los linfomas malignos difieren radicalmente de este patrón. Son neoplasias de origen linfoide, de 
células que constituyen el sistema inmune Y- q.ue nonnalmente circulan a través del QJerpo para 
realizar sus funciones; con algunas excepciones, los linfomas son entennedades generalizadas y 
tienen patrones de diseminación que imitan los patrones de migración de las células lintoides 
nonnares-1

• . 

El complejo proceso mediante. el cual mICrooq¡anismos o sustanciaS extraiIlls son 
eliminados o destruidos se ejecuta y regula por varios tipos de células, cada una de las cuales es 
generada por un proceso de diferenciación o activación de células precursoras. Estas células 
precursoras se ortginan de células madre pluripotenciales que son capaces de originar las 
diferentes. Uneas celulares (Iinfoide, mieloide, '*"). par" producir linfocitos capacitados. sólo para 
una función altamente especifica, tal como es la producción de anticuerpos o la estimulación de la 
función de otras células del sistema inmune. La transfomlación maligna puede oculTir en 
cualquiera de las diferentes subpoblaciones funcionales de células lirñoides y la neoplasia 
resultante puede expresar las características biológicas del estadio de difesenciación en el cual 
ocurre la transformación o aquellas de cualquiera de los ntveJes subsecuentes de diferenciación o 
actlvación de la misma linea Iinfocitana'· '. 

E~ entendimientl> de la patogénesis, patologia y caracleristicas clínicas de los lintomas 
malignos, depende del conocimiento de la composición celular y bases moleculares de 
diferenciación del sistema linfoide nom>al Un Iintoma _rece. cuando falla la inmun<><regulación 
trente a un estimulo persistente, causante de proliferación lintocitica. En su origen, parece claro 
que las neoplasias Unfnides ocurren como ootISeCUOI>cia de cambios genéticos en las. células 
linfoides, Que van desde defectos cromosómicos gruesos hasta mutaciones puntuales; el resultado 
final afecta el nivel de expresión, la regulación de la expre.o;ión o la función de una proteína en 
particular y sólo en tipos celulares especfflcos, en este cas¡ re estirpe Iinfoide". En afgunos casos. 
una infección viral puede proveer de los pasos neces' JOS para facilitar la oncogénesis, al 
manipular los genomas virales invasores la expresión de genes celulares Que se encontraban 
inactivos". 

los Iinfomas no Hodgkin representan cerca del 5.7% de los lillfomas en niños; el PlQmedio 
anual de Incidencia es de 9.1 por mUIó" en pobtación infantil blanca y 4.6 por millón en población 
infantil negra, representando el 4 a 6% de los cánceres en niños; se presenta más frecuentemente 
en hombres con una relación hombre: mojerde 2:1 Ó 3:15

• 

La incidencia de los linfamas es mucho menor en niños comparada con la de Jos aduftos, 
en menores de tE; años se observan SÓlo. el9.!;-5% de todos los pacientes con esta neoplasia. las 
caractensticas dinicas difieren; los linfomas en los adufios son predominantemente ganglionares, 
mientras que en la población pediátrica son fundamentalmente extraganglionare5. Asimismo la 
variedad de datos histológicos es mayoren población adultaB.. 

El lintoma cutáneo primario se encuentra clasificado dentro de los linfomas no Hodgkin, 
siendo muy: rara su presentación en la población general y más raro aún en población pe(Jiátrica, 
reportándose una incidencia en la literatura mundial de 0.3 a 5% de todos los casos de lintama no 
Hodgkin7

• B. B rápido incremento en el número de- nuevos tipos de Ilnfamas cutáneos y su 
terminología confusa, ha creado problemas entre dennalÓlogos y patólogos y ha generado la 



2 

necesidad de constituir una dasificación para este grupo de entennedades. Los esquemas de 
clasificación propuestos por los hematopatólogos para los linfomas no Hodgkin ll,anglionares 
incluyen: el esquema de Rappaport' basado en datos morfológicos, de Lukes y CoIIiI1s Y de Kiel" 
de acuerdo a datos morfológicos e inmunológicos, la del National Caneer Institute's Working 
Fonnulation 12 con base en grupos pronóstico y la clasificación Revise<! European-American 
Lymphoma (REAL)'3 que busca englobar infonnación morfOlógica, inmunofenotípica y genética de 
las diferentes entidades de finfoma, 

Sin ernIlaIgo, estos esquemas de clasificación son inadecuados para categori~ar los 
linfamas cutáneos en una forma significativa clínicamente. Las diferencias clínicas y biológicas 
entre los liRfomas cutáneos ptimaños y los linfomas ganglionares pr1marios con morfología idéntica, 
con o sin compromiso cutáneo secundarío han llevado al entendimiento de que es esencial tener 
"na clasilicación separada para e~grupo de linfamas cutáneosplimarios. 

Por las características especiales de este tipo de linfomas, su clasificación debe basarse 
en una. combinación de criterios clínicos, histológicos e inmunofenotípicos, de este modo debe 
incluir sólo entidades bien definidas dínicopatológicamente. Con base en los conceptos· antes 
mencionados se propuso en 1994 por Willemze y cofs. la clasificación vigente para linfomas 
cutáneos primarios (cuadro t) 14: 

. .. 
c . 
f"o-=-- . ~:. . .. ; : . - -<-""'-! - ... 

~ 
lCCT de bajo grado de- malignidad. 

o Micosis fungoides: 
o RetibuJosls Pageloide. 
o Síndrome de Sézary. 
o Piel laxa granulomatosa. 
o Linfoma de células grandes C030+ 

• Anaplásico C030+ Oinfoma Ki-l). 
- Inmunoblástico C030+. 
- Pleomórlico C030+. 

o Paputosis linfomatoide. 
LCCT de alto grado de malignidad: 

o Pleomórfico de células grandes COJO-
o Inmunobláslico C030-

LCCT indetenminado: 
o Pleomódico de _pequeft~ 
o AngiocénlJico. 

• SUbcutáneo. 
• CD8+. 

• otros. 

tiNF~tANED.bE'CELut"$:IUlf:c8:L •... 
LCCB de b'Ii<> grado de malignidad: 

o Unfama_de células del centro del folículo. 
• InmunociIoma. 

I'ldelemlínado: 

• Plasmocit<>ma. 

• Inmunoblástico. 
• lCCS intravascular. 
o Linf""",de células del manto. 
o Otros: 
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Esta clasificación divide inicialmente a los linfomas cutáneos en dos grupos principales: 
IinfOmas CUláneosde células T ~ dacélulas.a Dentro de éstos se distinguen tres categori~: bajo 
grado de malignidad, alto grado de malignidad e indeterminadOS, basadas en el comportamiento 
o/mico y pronóstico. La categoria _ jncluye condiciones que han sido definidas 
histológicamente, pero de las cuales se han publicado muy pocos casos para poder definir una 
presentación'clíniclrdistintiva o comportamientO' clínico". 

UNFOMA CUTANEO DE CELULAS T. 

El término de linfoma cutáneo de células T {leen fue recomendado para su uso formal en 
un simposio internacional patrocinado por el Nationaf Cancerlnstitute en t1t79"'. Et fundamento 
para esto fue el reconocimiento de una célula Que participa en su origen; la predominancia del 
compromiso CUláneo y la velificacián da que la. micosis. fungoides, el síndrome de Sézarx, antre 
otros, representan un espectro del mismo proceso de enfermedad. Con el advenimiento de las 
técnicas de biología molecular, las diversas frumas de LCCT se pueden unificar en uo. concepto: 
todas ellas tienen el hallazgo en común de una proliferación clonal de céJulas T en la pral, las 
cuales tienen una función anonnal in vivo e in Vitro. 

El LCCT es ellinfoma cutáneo primario más común en adultos, con una presentación hasta 
det 60%;-en contraste en los niños lePiesenta sólo- en'36.9% de los-casos reportadOS17. 

Fisiopa1ologia. 
Las interaccio.ll-BS queralillOCito.-céluJa. T que expIicIrn la. atinidad CU1ánea de este linfoma 

tienen varios componentes. Las proteínas de superficie que intelVienen en la atracción ·de los 
U_os, particularmente de las células l', 5011- moléclllas de. adhesión intercelular 1 (lCAM-l) Y el 
comptejo mayor de histocompatibllidad (MHC) dase 11. Ambas pueden ser demostradas en 
queratinocitos Iesionalas pero- no en los no lesto.nafes en el LCCT18

. EL MHC clase 11 se une a la 
proteína CD4 de las células T cooperadoras y la ICAM-1 se une al antígeno asociado a la función 
dallinfocilo t (LFA-l) que poJtan los IIntocltoS. La intetIeucina t del quemtinocito (IL-l) puede 
aumantar la penneabilidad vascular y mejOrar la efectividad da otros fadores quimiotácticos de los 
queratinocitos. Las céJuJas de Langerhans, céJuJas presentadoras de antígenos 5011-. ocas en 
expresión de MHC clase 11, facilitando. la presentación de antígeno a las células T CD4+, por lo qua 
se ha proDuesto el papel de éstas células en la peljlOtuación de la atinidad epidérmica de las 
cétulas r". 

Por los datos antes mencionados, el LCCT representa UI1-a expansión monocJonal de 
células T cooperadoras que inicialmente tiene una fuerte afinidad por la epidennls. La enfennedad 
puede comprometer inicialmente una región restringida de la piel, con la subsecuente fwmación 
progresiva de subclones compuestos de células que tienen una menor afinidad por la epidennis y 
una tendencia aumentada- a la diseminación bematógena a sitios visceJaIes y cutáneps no 
contiguos. la afección dffusa de la piel parece ser el reflejo directo de la diseminación 
be~ógena. 

Los patrones de migración de. células. T explican la diseminación subsecuente de los 
linfocitos malignos. La infiltración de la médula ósea limitada o a menudo ausente, probablemente 
resulta de la proliferación extramedular de células malignas. así como nonnales, derivadas del timo 
y de su recorrido circulatorio a través del organismo (que tiende a respetar la médula ósea). La 
¡nfiltración inicial de ganglios ünfálicos y bazo implica la localizacián de grupos de células T 
anonnales en la paracorteza de células y en las vainas periarteriolares, respedivamente. La 
tendencia de las células T nonnales a recircular rápidamente a través de tejidos blandos puede 
explicar también porqué, en el lCCT. los ganglios linfáticos no parecen ser barreras para la 
diseminación sistémica de la enfennedad una vez que la neoplasia ha escapado de los confines de 
la PIel"'. 
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Presentación clínica. 

Los linfomas cutáneos de células T descritos en adultos, tales como micosis fungoides y 
Sindrome de Sézary se han encolltiado sólo err raras ocasiones en niños2'L. Se" describen 3 
fases: En la fase preinfiltrativa o premicótlca. las lesiones en general son máculas y pápulo
nódulos eritematosos y pruriginosos-con costras hemáticas. que pueden confundirse con impétigo, 
eccema o picaduras por ¡nsedos, lo que resulta en un diagnóstico tardío. La invasión de la 
epidermis se asocia tipicamente con las manitestaciOflBS clínicas de descamación y prunto.. En la 
fase infiltrativa, a medida que las células proliferan, las lesiones se hacen más firmes, ¡nduradas, 
con límites netos, arcifonnes (placas), muy pruriginosas; es en este estadio cuando-la participación 
ganglionar y visceral puede hacerse evidente. En la última fase, de tumor, la progresión clínica de 
la enfe""edad prosigue a grados variables po, el desarroUo de nódulos cutáneos y tumores o 
eritrodennia (Síndrome de Sézary). En contraste con el progreso lento, típico del LCCT en 
adultos; la enfennedad en niños tiende a diseminaJse en forma rápida"'. 

Con relaCión a los Leer en la población pediátrica, debe mencionarse en foona especial el 
línfoma angiocéntrlco Oinfomasemejanla a hidroa). EsIa.1!s una v8J1aoredapreseotación rara de 
LCCT que afecta principalmente a los niños. La mayoría de los padentes reportados procede de 
América latina o Asia. En algunos casos, se ha detectado infección J)9r virus de Epstein-Barr, 
sugiriendo un papel etiológico del mismo; asimismo Medeiro" y coiS", han sugeridO que la 
infección por este virus está en relación con las formas más agresivas y sistémicas de la 
enfermedad. Clínicamente los pacientes pre~ntan edema, vesículas, áreas de necrosis y 
cicatrices deprimidas en la cara, dorso de manos y antebrazos y piernas. Las lesiones tienden a 
ser grandes y profundas. semejantes a aquellas obselVadas en la hidros vacciniforme y causan 
pérdida extensa de tejido que puede resultar en desfiguración importante. A diferencia de la hldroa 
vaccinifonne las lesiones no son inducidas o exacerbadas por la exposición solar Y- pueden 
encontrarse en áreas expuestas o no expuestas al SOl y la hidroa vaccinifonne es estival y mejora 
con la edad. Histológicamente- se observa un infiltmdo linfok1e aUpico en la ctennis y tejido 
subcutáneo, con caracteristicas angiocéntricas y angiodestructivss. Inmunohistológicamente el 
infiltrada está compuesto predominantemente por células T y en todos los casos se ha encontrado 
un número variable de células CD30+. El pronóstico y sobrevlda son pobres y están determinados 
por el grado de _ _ d 4 . 

La reIIculosl. P_loide (enfelJlledad de WoIinger-KoIopp), la cual se considera una 
forma localizada de LCCT con epidennotropismo prominente. se ca.raderiza por la presencia de 
una placa solitaria, eritematosa, infittrada, arcifonne, acompaftada de prurito. se ha descrito en 
niftosy adolescentes" y de hecho, et caso de la desaipción original se trataba de un niña de 13 
años de ecJad"'. La duración prolongada, crecimiento lenta y naturnleza solitaria de la enfennedad 
son sus principales caraderísticss. 

El resta de las entidades clínicas de lCCT se presentan aisladamente en población 
pediátrics, con cuadros clínicos diversos. 

Las manifestaciones extracutáneas del LCCT se presentan en 24-50% de los casos; las 
más trecuentes son las siguientes: 27,28. 

1. Pulmonar: Nódulos parenquimatosos. infiftrados pulmonares, dell1lme pleur:at o adenopatía 
hiJiar, mediastinal o ambas. 

2. Ocular.: Entennedad intraocular afectando nervio óptico, retina y coroides y extlaocular en 
párpado conjuntiVa o córnea. 

3-. Esquelético: Lesiones osteolíticas soUtanas o numerosas, osteoporosis difusa o artritis. 
4. Oral: lesiones infiftrantes, manifestadas por áreas elevadas o erosionadas en los labios, 

mucosa bucal, lengua y laringe. 
5. NerviOSO! Tumor intmcerebral ocupante. de espacio,.- enfermedad leptomeníngea, neuropatía 

periférica, hemorragia cerebral y leucoencefalopatía multifocal progresiva. 
6. Gastrointestinal: Oian:eay ascitis.- hemorragia Y- perforación. 



7. Cardiovascular: Insuficiencia cardíaca congestiva y arritmias cardíacas. 
8.. Renal:. Insuficiencia renal progresiva. 
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~. Hematológico: Eosinolilia, monocitosis, paraproteinemia monoclonal y crioglobulinemia. Los 
datos de infiltración de médula ósea son raros y se observan en estadios muy avanzadoS. 

Diagnóstico, evaluacilm y esladificación. 
EI- diagnóstico- de LCCT se basa en caraderisticas clínicas,. histopatológica.s, 

inmunohistoquímicas y de biología molecular. 
B estudia histológico inicial es siempre microscopía de luz de cortes de biopsia de piel. 

teñidos con hematoxilina y eosina. El hallazgo constante es un infiltrado atípico con caracteñsticas 
sugestivas de LCCT. En el caso de micosis fungoides los datos histológicos vaóa. con la etapa de 
la enfermedad. En la primera fase hay un infiltrado mixto inespecífico, con tendencia al 
epidermOlropismo con edema intercelular. En la segunda fase destaca intenso polimorfismo 
celular, con eosinófilos, ~nfocitos, plasmocitos y células monocíticas muy abundantes. En los 
grupos celulares- o tecas, se observan- células- características- con núc1eo denso, redondeado o 
ronifonne (células cerebñfonnes o de Lutzner) con gron cantidad de DNA y citoplasma basófilo, 
son los linfocitos T anormales con escasas mitosis. El infiltrado fonna una banda en dermis 
superficial y dana la unión dennoepidénníca. En epidermis hay híperqueratosis con acantosis, 
espongiosis leve y microabscesos de Oarier-Pautrier. En la fase tumoral el infiltrado llega a dermis 
profunda o tejida celular subCUtáneo, con importante monomorfismo celular; en ocasiones adopta 
aspecto. granufomatoso27

. 

p"", establece, la diferencia de los LCCr de los LCCB y poder clasificar dentro de los 
diferentes subtipos, es necesario realizar inmnunofenotipificación medjante anticuerpos 
monoclooales. El método más empleado con este objetivo en piel es la linci6n con 
inmunoperoxidasa de secciones por congelación. Utilizando este sistema, los linfocitos que se 
tiñen con un anticuerpo monadonal particular desarrollan un precipitado oscuro a su alrededor. Los 
principales marcadores se muestran en·etcuadro 2". 

. --
-

~ - -
" - - . --. . "-.-- .-. 

. --

.... .J:i.u ....... 
- ~"-;--- . , .- ""-~ --

--~ 

Células le ,+/- oétuIasde LCCr. 
Células 
Células 
CélulaS 

( 

~ ( )19 
e Di e lulasB. 
e e ,lulas 6. 
e e lasT 

I~ 
e lasB. 
e lasT 
e las LCCr. 

TCR ;élulas T. 

La principal técnica de biología molecular utilizada en el estudio de los pacientes con LCCT 
es Southem blotting del gen receptor de las células T. Dado que cada célula T y -su progenie 
contendrá su propio gen de célula T reacomodado. una expansión cIonal puede ser detectada 
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estudiando el DNA aislado de biopsias de piel. En infiltrados benignos no se detectan clones. En el 
LeCT hay. bandas típicas. que aparecen cuando el DNA digerido es corrido en. un gel Y- marcado 
con sondas radiactivas para las secuencias del gen receptor de células T. A medida que el don de 
oélulas T se expande, existe un mayor número de oélulas T qué tienen el mismo gen de receptor 
de antígeno de célula T. Cuando se realiza un Southem blot sobre piel, sangre periférica o ganglio 
linfático normales, y se estudia el. DNA._ es impasible_ detectar los millones de diferentes. dones de 
células T Que están presentes. Si, sin embargo, como en el LeeT, se ha expandido un don, aun si 
sólo 1 de cada 100 UnfuCítos perteneciera. al mis_ don, el ONA único. para este receptor de 
células T se manifestará en el Southem blot. Estas bandas típicas sirven como -impresión digital
para el clon maligno. Hasta este momento esta es una técnica experimental, pero la precisión en la 
ídentfficación det ctun la hace vafiosa- en-el- seguimiento dellinforna- de un individuo en etttempo29. 

Una vez establecido el diagnóstico de LCCr es necesario determinar la extensión de la 
enfennedad con tines de tratamiento y pronóstico. Con esta propósito deberá realiza,,", historia 
clínica y exploración física completa, con indusión de un mapeo de todas las lesiones de piel del 
..... I¡)O, biometria hemáIit;a. completa, pruebas de funcionamiel1to hepático y renal, bio~ia o 
aspiración de los gangUos linfáticos aumentados de tamaño, biopsia o aspirado de médula ósea, 
radiografía de tórax, gamagrama óseo y Iomograffa computada de abdomen y pelvis. 

El grupo de trabajo sobre Iinfoma cuténeo de células T auspiciado por el National Caneer 
Institute ha propuesto un sistema para la estadificación y clasificación de la enfennedad (cuadro 
3)"'. 

_"'.' •• ,' .,y" _ .'. ~ :;:;..";. ,," - -.c ---:._ ';:'. ~ :."i . . _"',-, _'.' 

;<.'~-:"'" ,:;'.,.'. '. ,',,'-~'-" .. -.-:.; -.- !".. •• '; .-. ;.' -~'_.;.'>_ .. '" - "-- >'; 

~~ 
T: piel, 

T. 

T, 

T, 

N: Ganglios linfáticos. 
N. 

B, 

M: Q:.tganos viscerales. 
Mo 

lesiones. oIínk:a " llisIológicamenle <> ambas. sugestivas de 
lec •. 
PIaeas, pápulas o pápulas e""''''I8I058. limitadas que cublen 
<1ll'*rde-1a su . la piel. 

Placas; pápuIas o pápulas elitell "nosas generalil:adas que 
cubren >1/)% de la e de la-""". 

Erilrodermia aenerafizada. 

Adenopatía no palpable, anatomía patológica de ganglio linfático 
n"ll"tiva para LCCT. 
Adenopatía palpable, anatomía patológica de ganglio linfático 
negativa para LCCT. 
Adenopatía no palpable, anatomía patológica de ganglio linfátiCo 
COSitiva para LCCT. 
Adenopatía palpable, anatomía patofógica de ganglio linfático 
oosi1iva para LCCT. 

Células circu_es atípieas no '!<5%}. 
CétulasCirt:otantes atípicas .. esellles (>5%); registrar etrecuento 
tutat de glóbulos blancos sanguíneos, recuenta tutat de linfociIos 
y número de células .. l00lintodles. 

Sin comororniso visceral ománico. 
comoromiso visceral (Conf\Jmación oor anatomía oatolóaica) 
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De acuerdo a la estadificación TNM se clasifica a los lCCT de la siguiente manera (cuadro 
4): 

.- " - . - ,- -- --

-." , 
" '- - -: -~ ,'- ':~ " . -- - - : - , .. : - -.. .- -, - -::-- : - - .- - - -- - - -

., , .. '," 

- Estadio- - T N M 
lA 1 (t O-
lB Z O- O-
IIA 1,2 1 O 
IIB 3 0,1 O 
111 4 0,1 O 
IVA t-4. 2.:i O 
!VB 1-4 2,3. 1 

Estudios recientes sugieren que los pacientes pueden dMdirse en 3 grupos: Etapa lA. lB Y 
IIA con excelente sobrevida de cinco a 10 años; etapas IIB y III con sobrevida intermedia y etapa 
IVA, IVB con-sobrevida escasa31,32. 

ce acueroo con la. antes mencionado, el pronósIico_ está _inado, por el II'8,do d. 
afectación de la piel y la extensión extracutánea. . 

T",~iento, 
EL tratamiento de los LCc:r incluye quimioterapia lópica, l3dioterapia,. foIoquimio!;erapia, 

quimioterapia sistémica y modalidades combinadas. La elección del tipo de tratamiento depende 
del estadio en que se eru:uenIre la enfermedad. En los niños, de acuertfo a la lileratura reportada, 
la tendencia es utirlzar quimioterapia sistémica sin tomar en consideración el estadio de 
presentación, esto con base en la alta tendencia a la diseminación que se observa en este grupo 
etario; en algunos casos se combina comadialerapialocai". 

Etapa 1. Puesto que varias fOnnas de tratamiento pueden producir resolución completa de lesiones 
cutáneas. en esIa etapa la elección da la. terapia depende da la pencia Ioeal e insIaIaciones 
disponibles. las opciones de tratamiento son: 

+ Radioterapia localizada. En casos de compromiso extremadamente limitado (enfennedad 
unitesional); la _rapia localizad. es no sólo paliativa-sino que puede sercurativa" .. 

~ Irradiación corporallolal con haz de eleClrones (TSEB). Irradiación de toda la piel con haz de 
eJectrones, el cual penetra solamente la dermis supe_liar, por lo que puede ser utilizada sin 
efectos sistémicos. Ha producido tasas de respuesla completa del 80% y sobrevida de 40% 
"bre de recaida en- padelltes con lesiones- limitadas a- pief35. los efectos- adversos focales 
induyen alopecia, atrofia de glándulas sudoríparas y generalizada de la piel, radiodennatitis y 
edema. Cuando la dosis total es altamente fraccionada estas compUcaciones son minimizadas 
y a menudo evitadas. 

* Clorllidrato de cioretamina tópica (mostaza Dilrogenada). Su aplicación lópica ha producido 
regresión de lesiones cutáneas. Con remisión completa en 5()..80% de los pacientes TNM T1 Y 
25 a 75% de los T2. los tratamientos se continúan generalmente por dos a tres ai\os. 
Sobrevida a 5 años de un 339b en los pacienles. Ti. Como efectos ad\t0lS0S se menciona 



hipersensibilidad y reacciones irritantes primarias, desarrollo de un segundo proceso maligno, 
hipo e hiperpigmentación. Se ha mencionado el uso de nitrosurea (cannuslina) en caSOS de 
reaCCl-ón cruzada con la mostaza nitrogenada, con respuestas terapéuticas semejant~,~,37. 

-lo Fotoquimioterapia. La utilización de metoxipsoralenos y radiaciÓn unravioleta A (PUVA) ha 
logrado 6~ a 90% de remisión complela. La terapia con PUVA afecta. primaliamente la 
epidennis y la dermis papilar, sin efectos directos en los nódulos linfáticos o en las vísceras. La 
terapi8-con PUVA requiere tratamientos regulares, inicialmente-3 veces a la semana durante 3 
meses O hasta alcanzar la remisión completa, con terapia de mantenimiento posterior de una 
sesión cada 2 a 4- semanas, por tiempo prolongado. Los riesgos del tratamiento incluyen la 
posible inducción de neoplasias epiteliales cutáneas y el desarrollo de cataratas, por lo que los 
pacientes requieren vigilancia estrecha. Se ha recomendado su uso en pacientes que 
fracasaron con quimiolerapi¡rtópica o con recaída postertora TSES"". 

Etapa 11. Aún cuando con todos lOS métodos se puede alcanzar remisión completa se considera 
Q-ue no existe ninguna terapia curatiVa para la enfermedad en etapa ti, ya Que, existe un ano índice 
de recidivas. La elección de la tera,gia paliativa inicial depende de los _ síntomas de los pacientes y 
la perici .. locaI con cada modalidad ; 1 ... opciones de tratamiento son: 

.,. Clorhidrato de clorelamina tÓpica (mostaza nitrogenada). Su aplicación tópica ha producido 
regresión de las lestones. cutáneas. con eficacia en etapas.iniciales da la enfennedad.. La tasa 
de remisión completa está relacionada con la etapa de la piel; 25 a 75% de dasificación TNM 
T2 Y 50% de pacientes T3. Los tratamientos se continúan generalmente por dos él tres 
años36,40. 

,. FotOQuimioterapia. Se ha propuesto la combinación de PUVA con inteñeron aft&-2 a, con un 
alto índice de respuesta38

. 

.. TSEB. Se ha reportado respuesta excelente con remisión completa del 40 al60%~. 

Etapa DI. No existe. ningún lG!tamienIo curativo para la enfennedad en etapa 11 L En pacientes con 
Síndrome de Sézary existe aHa probabilidad de compromiso extracutáneo y por ello se recomienda 
la utilización de quimioterapia sistémica, sin embargo no existe evidencia de que esto mejore la 
sobrevida"'. Las opciones de _ento en esta etapa son: 

.. Clorhidrato de cloretamina tópica (mostaza nitrogenada). Puede utilizarse como terapia 
combinada a oInJs mótads dirigidos colltra la enfe!ll1edad ganglionar o v_o La tasa 
general de remisión completa de pacientes T 4 es de 20-40%. Los tratamientos se continúan 
generalmente por2 • 3 ailos"'. 

<-- Fotoquimioterapia. Se utiliza en conjunción COn tratamiento sistémico y con periodOS 
prolongados de mantenimiento para prolongar la duración de la remisión. Combinada con 
inleJferon aIfa-2 .. esta asociada a un~· índice de respoesl!r""' . 

.;. Quimioterapia sistémica. Puede emplearse como agente único o en combinación con 
tratamientos dirigidos a la piel. Los esquemas más utiI_ son'''''. 
1. Vincristina, cidofoSfamida, doxorrubicina y prednisona (CHOP) en tres ciclos, seguidos de 

6 meses de tratamiento de mantenimiento con metrotexate y 6-mercaptopurina. 
2. Vincristina, adoamicina, prednisona y melrotexate (CHOP modificado), con Profilaxis a 

sistema nerviosos central por 6 cidos. 
3. Ciclofost..mida, vincristina, metrotexate, prednisona y metrotexate inlralecal (COMP). 
4. CHO? + metrotexate (NI-POB-7704), ciclofcsfamida, doxorrubicina, vincrisüna, predniSona 

y administración intermitente de metrotexate intratecal. 
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5. Protocolo LSA2l 2: Es un régimen intensivo que combina 10 fármacos (incluyendo 
antracidicos} que se administra_ en tres fases;. inducción, consolidacióo,- mantenimiento y 
profilaxis a sistema nervioso central. Utilizado en pacientes con enfermedad avanzada. 

6. La utinzac¡ón reciente de quimioterapia con dosis. bajas de VP-16 oral, bleomicina, 
cloranbucilo y ciclofosfamida en combinación con prednlsona, ha demostrado eficacia en el 
tratamiento de estadios lI\I8nZadOS da LCCT. 

Etapa IV. No se ha demostrado curación total con ningún método; la combinación de tratamientos 
sistémicos y locales pueden proporcionar paliación significativa. Las opciones de tratamiento son: 
+ Quimioterapia sistémica. Similar a la descrita para la etapa 111. 
<> Combinación coo Ios.métodos locales ya analizados. 

UNFOMA CUTANEO DE CELULAS B. 

Ellinfoma cutáneo de células S (LCCS), representa la prolWeración clonal de los lintocitos 
S, los que pueden aparece' arraigados.en ciertos puntos en la vía da dWerenciación noanal desde 
la célula madre totipotencial hasta la célula plasmática. Las variantes clínicas se nombran en 
acuerdo corrlas células nonnales que nos recuerdan más a- las-células neoplásicas41

• 

los linfomas cutáneos de células B, según lo reportado en la literatura, representan el 
63.1 % de los lintomas primarios de piel en población pediátrica, en contraste con su presentación 
ram en adultos, esto según la única serie grande reportada en niños en la IiteratunrjapOi lesa '7, sin 
encontrar otro reporte semejante. 

Clínicamente las lesiones se caracterizan por placas. o nódulos irulurndos,. can superficie 
suave y cuyo tinte varía del rojo al color ciruela. Ellas pueden ser únicas o múltiples, generalizadas 
o IocaUzadas y asiméIIicas en su fotma, co" una QIlIIl po¡tión da la lesión palpabla como una 
masa subcutánea fija, Insensible y firme Que no se aprecia con el examen visual. En este tipo de 
f1nfoma es más-frecuente enWi¡b 81 afeWÓli de- gang1iosiinfátiws- que- en el-lCCT28. 

El subtipo más frecuente de LCeB es el derivado de células foliculares centrales, 
representando el 40-45% de éstos; se ha denominado linfoma semj..maligno, ya Que tiene mejor 
pronóstico y eIlJempo de sobrevida es mayor al LCCT". 

Histol6giamente, hay un infiltrado monomorfo, denso, nadular y difuso de linfocitos wn 
destrucción de esIrucIun!S epilelialescomn anexos. y posible. necrosis en e¡centro de Ia.leslón. La 
epidermis está adelgazada, con una zona de colágeno nonnal sobre el infittrado lintomatoso que se 
extiende_ a través de la dermis reticular en el tejido celular subcutándo,_ donde es más denso Que en 
la porción más alta de la biopsia. Los estudios de inmunohistoquímica son indispensables para 
detenninar ellipo celular S. mostrando reaclividad para CD19, CD20, CD 22 y CD 28. Los O$1udios 
de tipificación de genes pueden confinnar el diagnóstiCo con inmunoglobulinas monocJonales 
contra "'" reordenamientos genético?-. 

No _ ningún sistema de clasificaci6n para \OS estadios. de LeCB. Se han realizado 
métodos acordes al sistema TNM de aasificación de Leer, considerando el número de lesiones 
cutáneas y extensión de la enfennedad_ La afección extmo-ánea debe buscarse en todos los 
casos con métodos de evaluación similares a los propuestos para leer. 

El tratamiento establecido para leca en niños incluye radiotempia de las lesiones 
localizadas y quimioterapia para la enfe~d sistémica'"'. 
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JUSTIFICACION. 

la infonnación, disponible en IaJlteratura sobre tinfomacutáneo. primario en niños es en su 
mayoña procedente de experiencia extranjera; según lo reportado esta entidad es muy rara en 
pacientes pediátricos y su presentación clínica es diferente a la observada en el adulto. Este 
estudio pretende conocer la incidencia de este padecimiento en población de un hospital de 
concentración, las fonnas de presentación clínica obseNad"", la evolución de la entidad, 
tratamiento emp'eado y respuesta al mismo. 

OBJETIVOS. 

1-. conocer la incidencia del linfama cutáneo primario en niños, &Si- como la distribución- por edad 
y sexo. 

2. Determinar la frecuencia de presentación. de los diferentes tipos de linfoma cutáneo primario en 
población pediátrica, con base en criterios clínicos, histológicos e inmunofenotíPicos. 

3. Identifica, la frecuencia de- compromiso exlraaJtáneo. los sitios más comúnmente afectados, 
así como la presentación de los diferentes estadios de afectación en niños. 

4. Valorar los tratamientos empleados, la respuesta a los mismos. evolución y pronóstico de la 
enfennedad en población infantil. 

5. Comparar los resultados obtenidos con lo reportado en la literatura mundial. 

HIPOTESIS. 

ba- presentación cURica Y- evolución del lintoma. cutáneo primarto tiene características 
propias en la población en estudio. 

METOOO. 

DiseilO. 
EstudiO retrospectivo, obse",acional. no comparativo. descriptivo. 

Variables. 
las variables empleadas son: 
.) Sexo. 
~ Edad de inici<>de la enfermedad. 
~ Edad al diagnóstico. 
+ TopograflaY morfología de las lesiones. 
.. Caracteñstlcas histopalológicas e inmunohistoquímicas. 
(. Tratamiento empleado. 
~ Respuesta al tratamiento. 
(. Evolución dínica. 

Procedimiento. 
Se revisaron los expedientes ctínicos de los pacientes con l.iJJfoma Cutáneo Primano en 

los últimos 15 años (enero de 1986 a enero del 2(00) en el archivo del Hospital Infantil de México 
'Federico GÓmez". 
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JUSTIFICACIQN. 

la informaciÓll--disponible en laJíteratura sobre linfomacutáneo- primario en niños es en su 
mayoña procedente de experiencia extranjera; según lo reportado esta entidad es muy rara en 
pacientes pediátricos y su presentación clínica es diferente a la observada en el aduHo. Este 
estudio pretende conocer la incidencia de este padecimiento en población de un hospital de 
""ncentración, las tOlmas de presentacióI> clín~ obseNadas, la evolución de la entidad, 
tratamiento empfeado y respuesta al mismo. 

OBJETIVOS. 

t. Conocer la- incidencia del linfama cutáneo pI1matio en niños, &Si- como la distribución- por edad 
y sexo. 

2.. Determinar la frecuencia de presentación. de los diferentes tipos de linfoma cutáneo primario en 
población pediátnca, con base en enterios clínicos, histológicos e inmunofenotípicos. 

3, IdenUlicar la frecuencia de- compromiso exII'lICUtáneo. ~ sitios más comúnmente afectados, 
así como la presentación de los diferentes estadios de afectación en njlios. 

4~ Valorar 105 tratamientos empleadost-1a respuesta a los mismos. evolución y pronóstico de la 
entennedad en población infantil. 

5. Comparar los resultados obtenidos con lo reportado en la literatura mundial. 

HIPQTESIS. 

la- presentación dinica. Y- evolución del lintorna cutáneo primario- tiene catacteristicas 
propias en la pobladón en estudio. 

METODO. 

Diseno, 
EsludiQ retrospecIilIo, obser"aciona!. no comparativo, descriptiVo, 

Variables, 
Las variabfes empleadas son: 
~ Sexo. 
~ Edad de inicio de la enfermedad, 
~ Edad al d'ragnóstico, 
.. Topogralíay morfología de las lesiones, 
~ Características histopatológicas e inmunohistoquímicas. 
<00 Tratamiento emp'eado. 
~ Respuesta al tratamiento, 
~ Evolución clínica, 

Procedimiento, 
Se revisaron los expedientes clínicos de los pacientes COI> Untoma Cutáneo Primario en 

los últimos 15 años (enero de 1986 a enero del 2000) en el archivo del Hospilallntantil de México 
"Federico GÓ01eZ', 
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JUSTlFICACION. 

la infolTllación- disponible- en laJiteratura sobre llnfoma.cutáneo primalio en niños es en su 
mayoría procedente de experiencia extranjera; según lo reportado esta entidad es muy rara en 
pacientes pediátricos y su presentación clínica es diferente a la observada en el adulto. Este 
estudio pretende conocer la incidencia de este padecimiento en población de un hospital de 
concentración, Jas formas de presentación- clínica obseNadas, la evolución de la ~ntidad, 
tratamiento empleado y respuesta al mismo. 

OBJETIVOS. 

1-. Conocer la· incidenCia del- '¡nfoma cutáneo- primatio en niños, así- como la distribución- por edad 
y sexo. 

2... Detenninar la. frecuencia de presentación de los diferentes tipos de linfoma cutáneo primario en 
población pediátrica, con base en criterios Clínicos, histológicos e inmunofenotípícos. 

3, ldentilic<lr la frecuencia de. compromisa extracutáneo, los SItios más comúnmente afectados, 
así como la presentación de los djferentes estadios de afectación en niños. 

4. Valorar loS tratamientos empLeados~ la respuesta a los mismos. evolución y pronóstico de la 
enfermeaaa en pobladón Infantil. 

5. Comparar los resultados obtenidos con lo reportado en la literatura mundial. 

HIPOTESIS. 

la· presentación clínica y evolución deJ linfama cutáneo primario- tiel18- características 
propias en la pobladón en estudio. 

METODO. 

Diseño. 
EstudiO retrospectivo, observaci.onal. no comparativo. descriptivo. 

Variables. 
las variables empleadas son: 
+ Sexo. 
,) Edad de inici<>de la enfeanedad. 
,) Edad al diagnóstico. 
• Topografia y morfología de las lesiones. 
• CaracteríSticas histopatol6gicas e inmunohistoquímícas. 
+ Tratamíento empleado. 
<O- Respuesta al tratamiento. 
• Evolución clínica. 

Procedimiento. 
Se revisaron los- expedientes clínicos de los pacientes con- Unfoma CUtáneo pmn.a¡io en 

los últimos 15 años (enero de 1986 a enero del 2000) en el archivo del Hospital Infantil de México 
'Federico GÓmez". 
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JUSTIFICACION. 

la información-disponible en IaJiteratura sobre linfoma_cutáneo- prlmario en niños es en su 
mayana procedente de experiencia extranjera; según lo reportado esta entidad es muy rara en 
pacientes pediátricos y su presentación clínica es diferente a la observada en el aduHo. Este 
estudio pretende conocer la incidencia de este padecimiento en población de un hospital de 
concentración. las foonas de presentación- clínica observadas, la evolución de la entidad, 
tratamiento empleado y respuesta al mismo. 

OBJETIVOS. 

t. Conocer la- incidencia del-linfoma cutáneo- primalio en niños, así· como la distribución- por edad 
y sexo. 

2.. Determinar la frecuencia de presentación_ de los diferentes tipos de linfoma cutáneo primario en 
población pediátñca I con base en criterios clínicos, histológicos e inmunofenotípicos. 

3. Identifica, la freaJencia do- compromiso extracutáneo, los sitios más comúnmente aftlctados, 
así como la presentación de los diferentes estadios de afectación en niños. 

4_ Valorar los tratamientos empLeadost- la respuesta a los mismos. evolución y pronóstico de la 
enfermedad en población infantil. 

5. Comparar los resuftados obtenidos con lo reportado en la Ifteratura mundial. 

HIPOTESIS. 

la presentación cIíllica y evoIudón del ünfoma cutáneo primario tiene características 
propias en la población en estudio. 

METOOO. 

Diseilo. 
EstudiQ retrospectivo, observaQQnaJ .. no comparativC4 descriptivo. 

Variables. 
las variables empleadas son: 
+ Sexo. 
+ Edad da modela enfelll1edad. 
+ Edad al diagnóstico. 
.. l"opogmfoa y molfología de laslesiones. 
-c. Características histopatológicas e inmunohistoquímicas. 
-c. Tratamiento empleado. 
+ Respuesta al tratamiento. 
+ Evolución clínica. 

Procedimiento. 
Se revisaron los expedientes clínicos de los pacientes con Unfoma Cutáneo Primario en 

los últimos 15 años (enero de 1986 a enero del 2000) en el archivo del Hospital Infantil de México 
'FedeJico Gómez". 



Recursos. 

Recursos humanos: 
.;. Asesores de tesiS: 

II 

Drl>. Alma ¡,¡~ Arroyo Pineda. Médico Adscrito del Servido de De_ogía del Hospital 
Infantil de México -Federico GÓmez". 
Dr. carlosAIfred<¡· Mena Cedillos. Jefa del Servicio de O_logía del Hospital Infantil de 
México -Federico GÓmez·. 
Dra. María de los Angeles Salgado. Médico Adscrito del Departamento de Patología del 
Hospital Infantil de México "Federico G6mez" . 

.;. Tesista: 
OrB-. Addana María_ Valencia Herrera. Médico residente de. ~. Año de Dermatología 
Pediátñca. 

* Personat de ta-Institución: 
- Personal que labora en el Archtvo clínico y Biblioteca. 

" Personal de la Impren1a" 

Recursos mateñales. 
(o Expedient""ctínicos. 
" Acervos bibliográficos y documentos. 
" Equipo y material de computadón. 
" Fotocopiado y papeleria. 
" MateliaI~ ¡cencuadeQ1ad6n. 

Recursos materiales y financieros. 
.. Las gastos que se oñginen de la realización del gresente estudio serán cubiertos al 100% por 

la tesista. 

Pobl¡lción. 
Se i_ a todos los pactentes con el diagnóstico. de Unfoma cutáneo de células T 

realizado en el Hospitallnfanlil de México "Federico G6mez" en los últimos 15 años (enero de 1986 
a enero del 2DDO).. 
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.-RESULtADOS. 

Durante el período- da-enero de. 1986 a enero. deL 2000 se presentaron 253 casos de 
Linforna no Hodgkin en el Hospital Infantil de México -Federico GÓmez". Se revisaron los 
expedientes de. 13. pacientes con diagnós1ico de Unfoma. Cutáneo Pdmano (LCPl, eru:onIraJ)do los 
siguientes resultados: 

la presentación eutre hombres. Y mujeres-oo mostró diferenCia SignitiCativa.- obseDlanClo 7 
casos en niños y 6 en ninas. La distlibUcfón de los pacientes en cuanto al sexo se muestra en la 
gráfica 1. 

GRÁFICA •• DlSl"RIBUCIÓN DEPACJENTES"CONUNFOMACUTÁNEO 
"PRIMARIO EN CUANTO A-SEXO. 

La edad de inicio del padecimiento fue de 1 año 11 meses a 12 años y la edad de la 
primera valoración en el Hospital Infantil da México fue de 3 a 14 años, transcurriendo entre el 
inido del cuadro y la primera valoración en la Institución 4 meses a 5 años. La distribución de los 
datos mencionados se muestra a continuación (cuadro 5): 
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- - - - - - - - -- -_o - - ---- ~ - - - - - - -. -
-

~~~ 
t aña 11 meses ~ años 11 meses 4 años 
2 años 3 años 1 año 
3 años 4 años 1 año 
3 años S años 2 años 
3 años 6. meses S años 6. meses 2 años 
4años6 meses 7 años 6. meses 3 años 
Sañas S años 4_ meses- 4 meses 
5 años- 9 años 4 meses S años 
6. años 10 años 2 años-
6. años Sañas 4añas 
6. años 6. meses 10 años 4 meses 
s- años 6 meses 7 años 6 meses 
12 años 14 años 2 años. 
x; 6. años 10 meses. x.; a años 6. meses. x; 2años. 

En lo referente a la presentación cfínica. se observó en 7 pacientes cuadro clínico 
semejante a hidros caraderizado por pápulas. vesículas y costras hemáticas que al resolver 
dejaban cicatrices deprimidas (variolifonnes) (figura lA); en 2 pacientes neofonnaciones nadulares 
de color etitemato-violáceo o hipercnlmicas, indumdas e UJfiItrant~ en 2. pacientes placas 
eritematosas o eritemato-violáceas, con _aspecto indualdo e jnfiltrante, con descamación en la 
superficie (figura 2A); en 1 paciente predominaba inflamación y edema en cara y labio inferior. con 
papulas escas-as (figura 3); por último en 1 paciente.la mmfología predominante fue atrofia 
localizada en el área afectada con discreta indWación (figura 4). Se encontraron datos de 
impetiginización en el paciente en que ~naba el edema Y en 3 de los pacientes con pápulas, 
vesicuJas Y- cicatrices deprimidas. Los datos mo¡fológicos ~ados se muestran en el aladro 6: 

En lo que respecta a la topograffa se encontró dermatosis localizada en 3 pacientes: 1 
afectando la cara ~abio y mentón), 1 la región parielallzquierda y otro el miembro pélvico izquierdo 
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(cara anterior e interna de muslo izquierdo). 10 pacientes presentaron afección diseminada; la 
frecuencia de los sitios afectados se muestra en el cuadro 7. 

- - - ~ ~ - -~ -
~ - -

-- -

SITIO '~CTAOO 
---- . -#DeCASOS 

Cara 10 
EJ<tremidades SUileTiores a-
Extremidades infenores 8 
Pabellones auriculares 5 
Tórax 3 
Región gilitoa 3 
Reaión oaTie1a1 ~quierda 1 
Reoión inauinal 1 

De- acuerdo a las características histológicas e inmunohistoquímicas se encontraron los 
siguientes tipos de LCP. con base a la dasificación de Willemze (gráfica 2): 

7 

6 

5 

4 
Número 

de 3 
Pacientes 

2 

1 

O 

LLCT LLCTde 
angioc:éntrico CéIuIu 

Geaodes 
(CD30-) 

LCCTno 
espeeif"o:ado 

LCCB 
de 

céIuIu 
grandes 

LeCD 
iDdlfereaciado 

difuso 

GRÁFICA2. DISTRIBUCIÓN DE PACIENTES CON LCP DE ACUERDO 
CON EL TIPO DE UNFOMA. 

Microfotografías de LCCT angiogéntrico y LeeS de células grandes se muestran en figura 
1 By 2B. 



Figura 1. Paciente de 7 anos 6: meses de edad con Leer anglocéntrico. 
A. Cuadro cUnico semejante a hidroa con pápu1as. veslculas. costras 
hemáticas y cicatrices deprimidas. 

B. Microfotografia con Infiltrado moderado en dermis media y profunda de 
células monótonas. con núcleos hipercr6micos, de bordes irregulares. escaso 
citoplasma y algunas mtósis atfpicas. Se disponen aIrededar de vasos y aneX05, 
con invasión a la pared. (Hematoxilina y eoslna. 4Ox). 
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Figura 2. Paciente de 3 a60s de edad COI1 LeeS de células grandes. 
A. Cuadro cUnico con placas eritematosas indwadas e ¡nflltrantes. 

B. Mic:t ufutogn¡fia con infiltrado de células monótonas con núcleos ovaiados, 
vesiculo6os y nudeolo& prominentes, con citoplasma mal delimitado. 
(Hematoxilina yeosln8. 100x}. 
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Figura 3. Paciente de 9 afias de edad con LCCT de células grandes 
(COlO-). Cuadro cUnlco con hlperplgmentacl6n y atrofia. 

Figura 4. Paciente de 14 aftos de edad con lLCT de c61ul. grandes (COJO-l. 
Cuadro clínico con edema e Inflamación predominante en cara y labios, con escasas pápulas. 
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En cuanto a la afección extra cutánea se encontró hepatomegalia y esplenomegalia en 5 
paclentes todos con LCCT angiocénllico; adenomegaUas cervicales en a pacientes: 2 con LCCT 
angiocéntlico y el otro con leCS difuso indiferenciado con afección en región parietal; en 
1paciente. mas con LCCT angiOcéntrico se encontró evidencia por tomografia computada de 
conglomerado ganglionar retroperitoneaL No se realizó biopsia que confirme infiltración a estos 
ófll'Inos. Al momento del diagnóstico ningún paciente presentó compromiso de médula ósea o 
Sistema Nervioso Central; durante la evotución 2 pacientes con LCCT angiocéntrico presentaron 
infiltración s-Sistema Nervioso central uno de ellos- por abandono de tratamiento y el segundo por 
mala respuesta al mismo. 

los-tratamientos empleadOs y la respuesta terapeútica a éstOS- se muestran en- el cuadro 8: 

1. LCCT angiocéntrico 

3. LeCT angíocéntrico 

4. LeeT 
angiocéntrico 

no 

a 
5. leer angiocéttbico abandono de tratamiento en et 

Instituto" Nacionaf de Pediatrfa Se 

Central y muerte por choque 
séptico secundalio a fasdtis 

securKIario 
hemorragia subarac-noidea. 

Se desconoce. 

Se deconoce. 

a 

meses en 

meses en- vigilancia 
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DlSCUSION. 

El objetivo del este estudio.!"" comparar la incidencia y comportamielllo clínico deLLCP en 
niños mexicanos, con lo observado en la literatura extranjera. El LCP es una enfennedad poco 
común en niños. Se encuentra clasificado dentro de los lintomas no Hodgkin, representando el 
17.3-5% de és\os'.'. En este trabajo; dorante el periodo· de enero de t986 .. enero de! 2000 se 
presentaron 253 casos de Unfoma no Hodgkin en el Hospital Infantil de México -Federico Gómez-, 
de éstos 13 pacientes presentaban LCP que corresponde al 5% de los Linfornas no Hodgkin 
observados. 

En cuanto aL sexo, la selie..más. amplia reportada de 44-pacientes. en la literatura japonesa 
menciona presentación en hombres de 45.5% 'J en mujeres de 54.5%, con una relación hombre
mujer. da 1::1 2 Y- en UD_ estudio posterior en 7 pacientes, realizado en el departamento de pediatria 
del Hospnal Nacional de Caneer <ln Tokyo Japón, afección en hombres de 42.9% y en mujeres de 
57.1% con relación hombre-mujer de 1:t.a.t7

. En nuestra serie de pacientes se" encontró 
enfermedad en hombres de 53.8% y en mujeres de 46.2%, con relación hombre:mujer 1.1:1. 

Laedad.deinicio deLpadecimientO-osciló.en-un.raJlgO-de.1 año 11 me5eS-a 12años con un 
promedio de 6 aftos 10 meses. Estos datos son similares a lo reportado en que se menciona edad 
de inicia de 4" meses a 15 años con una edac:t promedia de 5 años 5 meses.t1. Aún- cuando no 
existen estudios en que se refiera el tiempo transcurrido entre la edad de inicio del cuadro y la 
edad al diagnóstico. es de llamar la atención en nuestra serie éste fue de 4 meses a 4 años, con un 
promedio de 2 años. 

E~ cuanto al sitie> ptimaIio. de afectacióJl se encontro dem>atosis locaIizade en.23% de lOS 
casos: en cabeza 2 pacientes (15.3%) yen miembro péivico izquierdo 1 paciente (7.7%); el resto 
mostró afección diseminada (77%). Estos datos no concuerdan con lo reportado en la literatura en 
que se mencfona afección localizada en 85.7 8 8ScMl> de tos casos"'. El sitiITcorrmayorfi"ecuencia 
comprometido fue la cabaza en 11 pacientes, 10 en cara y 1 en región parietal izquierda, seguido 
de afección de las extremidades en 8 pacientes. 

En lo Que respecia al tipo de LCP, se encontraron 11 casos de LCCT (84.6%) y 2. casos de 
LCCa (t5.4~ En. nuestlll serie. predominó~L LCCraogiocéntrico quese.presentó en 7 pacientes 
(53.9%); lOS datos morfológicos observados en éste fueron pápulas, vesiculas, costras hemáticas y _ces. deptimidas (vanotilolmes) que "'",,,,ro3ll a.la.hldma \l8CciMoIlll"- LCCr de células 
glllndes (CD30-) se encontró en 3 pacientes (23%) manifestado como placa eritemat<>-violacea 
indwada e·infiltmnte en 1 paciente, adema en labio. y calll en otro y ~~cas .. en el úttimo. 
Leer no especificado se encontró en otro paciente con neoformaciones nadulares eritematosas en 
infiltradascoo.eontamastodoslos.marcadores.para.clasilica/to.adecuadamente.. DaIos.2.pacientes 
Que presentaron LeCS uno fué de células grandes y otro indiferenciado difuso, el primero se 
manifestó. com<> placas eruematosas illduradas. y el segunda como neofonnación oodula( única. 
Estos datos no concuerdan con lo reportado en la literatura para LCP en niños, en que se 
menciona predominio de LeCS en 63.1 % de los casos y recuerdan mas bien la incidencia 
observade80 adultos en que soo·masfreruent .... rostCCT en-60% de tos casos17

• Llama-además 
la atención, el franco predominio de lCCT angiocéntrico; está bien descñta la presentación 
predominante.de este tipo de Jlnfoma en niílos de América Latina y Asia Y sólo se ha desaño.un 
caso en población caucásica"", por lo- que deberá buscaJse un factor racíat corna.predispon 
para éste. 

N" es posible en nuestra serie. establecer dasiñcación de los pacientes de acuerdo al 
esquema TNM, ya que no contamos con confirmación histopatológica del compromiso viseellll y 
ganglionar. Sólo pudO corroborarse afección de Sistema Nervioso Central en 2 pacientes (15.4%) 
en comparación-con 15.9% reportado en la 1jteratura17

. En ningún caso se documen:fO afección a 
médula ósea o testículo. 
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De los 13 pacientes únicamente 6 fueron tratados en nuestra Institución. Se administró en 
todos quimioterapia sistémica con díferentes esquemas. 3 de éstos fallecieron (50%): 1 por 
abandono de tratamiento después del 2' ciclo de quimioterapia, que acudió nuevamente en el 
evento tenninal con recaída a Sistema Nervioso Central y choque séptico secundario a fascitis 
necrotizante; el segundo tuvo mala respuesta al tratamiento con recaída a Sistema Nervioso 
Central y falleciendo por choque séptico~ el úftimo, falleció por choque mixto séptico y neurogénico 
secundario a hemorragia subaracnoidea. habiendo completado 5 cidas de quimioterapia. Los otros 
3- (50%) pacientes-mostrarort remisión completa de la enfermedad y-se encuentran. en v-igilancia. 
Estos datos son comparables a fa reportado en la frteratura en que se observó sobrevida libre de 
enfennedad en 58.3% de los casos y muerte en 4t.717

. 

CONCLUSIONES. 

1. los resultados de este estudio muestran .discrepancia en algunos aspectos con lo reportado en 
la literatura mundial: 
3. Los pacientes presentaron con mucha mayor: frecuencia enfennedad. diseminada, (77%) 

que lo reportadO en la literatura (11.4-14.3%); esto se encuentra en relación con el tipo de 
LCP observado con mayor frecuencia en nuestra. serie. 

b. El tipo de LCP que se presentó con mayor frecuencia fue LCCT en 11 de 13 pacientes 
(84.6%); datos opuestos al reporte en la literatura de franco predominio-de LCCB (63.1%) 
en las series en niños. 

c. Ce los LCCT predominó el angiocéntrieo- en· 7 pacientes, con el cuadro clínico 
característico semejante a hidros vaccinifonne; en los estudios previos se menciona este 
tipo de ~nfoma como- una entidad muy rara, sin. embargo está bien descrita-su presentación 
predominante en población pediátrica de América. Latina y Asta, con sólo un reporte en un 
niño· caucásico; deberá ser motivo de otras investigaciones buscar un factor racial como 
predispon ente, probablemente en relación con antígenos de histocompatibilidad 
específicos. 

2. En nuestra serie el tiempo tmnscunido entre el inicio: de la enfennedad y diagnóstico de la 
misma fue de 4 años 4 meses. Esto puede estar relacionandO con nivel socioeconómico y 
culIuRII bajo que retalda la búsqueda de atención médica y falta de conocimiento de la 
enfennedad por los médicos de primer contado.B1 muchas ocasiones los pacientes cursaron 
con una dermatitis crónica previa que se consideró resiStente al tratamiento; con. base a estos 
datos y a la literatura se justifica la realización de biopsia de piel en una dermatosis crónica 
rebelde a tratamiento, para poder establecer diagnóstico definitivO. 

3. El sexo no parece ser un factor predisponente para Lep ya que tanto en nuestra serie como en 
la lileratura,.ladiferencia entre lapresentacián en hombres y mujeres es mínima. 

4. La respuesta al tratamiento empleado en nuestros pacientes con quimioterapia sistémica en 
todos los casos (sobrevlda con remisión completa en 50%). es similar a lu reportado en otras 
series con djferentes esquemas de tratamiento, local y sistémico; por lo anterior, 
consideramos adecuada la conducta de administrar quimioterapia sistémica en todos los casos 
de Le? en niños, considerando la alta tendencia a la extensión extracutánea observada en 
esta población en comparación con~1os adultos. 

5. Aún cuando la revisión se realizó en los úftimos 15 años, todos los casos reportados se 
diagnosticaron en los últimos 10 años y 8 en los últimos 5 años, lo que evidencia un 
incremento progresívo de la incidencia de la enfennedad o probablemente un mayor 
cooocimiento para et diagnóstico de la misma. 
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De las 13 pacientes únicamente 6 fueron tratados en nuestra Institución. Se administro en 
todos Quimioterapia sistémica con diferentes esquemas. 3 de éstos faJlecieron (50%): 1 por 
abandono de tratamiento después det 2" ciclo de quimioterapia. que acudió nuevamente en el 
evento terminal con recaída a Sistema Nervioso Central y choque séptico secundario a tascitis 
necrotizante; el segundo tuvo mata respuesta al tratamiento con recaída a Sistema Nervioso 
Central y falleciendo por choque séptico; el úftimo, faUeció por choque mixto séptiCO y neurogénico 
secundalio a hemorragia subaracnoidea. habiendo completado 5 cidos de quimioterapia. Los otros 
3 (50%) pacientes- mostraron remisión completa de la enfermedad y- se encuentran en. vigilancia. 
Estos datos son comparables a lo reportado en la nteratum en que se obServó sobrevida libre de 
enfennedad en 58.3% de los casos y muerte en 41.i7

. 

CONCLUSIONES. 

1. Los resultados de este estudio muestran-diScrepancia en algunos aspect.os con lo reportada en 
la literatura mundial: 
8-. Los pacientes presentaron con mucha mayor: frecuencia enfennedad diseminada, (77%) 

que lo reportado en la I~eratura (11.4-14.3%); esto se encuentra en relación con el tipo de 
L.cP observado con mayor frecuencia en nuestra serie. 

b. El tipo de LCP que se presentó con mayor frecuencia fue LCCT en 11 de 13 pacientes 
(84.6%); dalos_estosal reporte en la IHeratura de franco predominio de LCCS (63.1%) 
en las series en niños. 

c. Ce los LCCT predominó el angiocéntrico. "" 7 pacientes, con el cuadro clínico 
caraderístico semejante a hidros vaceiniforme; en los estudios previos se menciona este 
tipo de ~nfoma- como- una entidad muy rara, SiR embargo está bien descrita- $U- presentación 
predominante en población pediátrica de América Latina y Asia, con sólo un reporte en un 
niño caucásico; deberá ser motivo de otras investigaciones buscar un factor raciaJ como 
predisponente, probablemente en relación con antígenos de histocompatibilidad 
especificas. 

2.. En nuestra serie el tiempo transcurrido entre el inido de la enfennedad y diagnóstico de la 
misma fue de 4 años 4 meses. Esto puede estar relacionandO con nivel socioeconómico y 
cultural bajo que roIaIda la búsqueda de atención médica y falla de conocimiento de la 
enfermedad por los médicos de primer contacto._En muchas ocasiones los pacientes cursaron 
con una dermatitis crónica previa que se consideró resistente al tratamiento; con base a estos 
datos y a la literatura se justifica la realización de biopsia de piel en una dermatosis crónica 
rebelde a tratamiento, para poder establecer diagnóstico definitivo. 

3. El sexo no parece ser un factor predisponente para LCP ya que tanto en nuestra serie comO en 
la Lileartura. la diferencia entre la presentacián en hombres y mujeres es mínima. 

4. La respuesta al tratamiento empleado en nuestros pacientes con quimioterapia sistémica en 
todos los casos (sobrevida con remisión completa en 50%),. es similar a lo. reportado en otras 
series con diferentes esquemas de tratamiento, local y sistémico; por lo anterior, 
consideramos adecuada la conducta de administrar quimioterapia sistémica en todos los casos 
de LCP en niños, considerando Ja atta tendencia a la extensión extracutánea obse-IVada en 
esta población en comparación-con-los-aduHos. 

5. Aún cuando la revisión se realizó en los úftimos 15 años, todos los casos reportados se 
diagnosticaron en los últimos 10 años y 8 en los úrtimos 5 años, lo que evidencia un 
incremento progresivo de la incidencia de la enfennedad o probablemente un mayor 
coooclmiento para el diagnást-icO- de la misma. 
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