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Otros articulos relacionados

1. INCIDENCIA
a. Tasa de Incidencia: 1 caso/100.000 hab/afio.
b. 2°linfoma mas frecuente extranodal (después del gastrico)
c. Incluye varios Sds linfoproliferativos:
i. 75% son Linfomas T cutaneos
ii. 25% son Linfomas B cutaneos.
iii. Resto son inclasificables o raros.

2. DIAGNOSTICO

a. Historia detallada
b. Exploracion fisica minuciosa
c. Biopsia excisional, con
i.  Analisis histologico e inmuno-histo-quimico.
ii. Probar la clonalidad celular ;OJO; Algunos procesos inflamatorios cutaneos
. también muestran clonalidad

Mycosis furgoides variants amd subtypes Patches and plagues, Iater tumars CDA+, CD4+, CO45R, CD8- rarely, CD4-, CDE+

Follicul otrospic ME Follicular muscinosis, alopecia
Pagetond reticulosis Solitary, often hypedeeratotic, patch or phique
Gramdomatows slsck skin Circumacribed ares of nitlally, difusely infiltrated, laer
on aleck skin, typically in groins sl sdllse
Serary spndrome Ergthroderma; hyperkerstoads of palms and soles, CDa4 Ch4+, CL45RI0:, CI4-
Fphadenopathy, dopecia
Primary cutanes s CD30-postive CD3+ or CD3-, Cl4+, CD30+ fregquent expresslon of
Iyenphoproliferstive disonders cptetoic proteins, COB- coes possible.
Primary cutasess anaplatic lage cell lymphoma Solitary to localied sodules and tumors with or without
ukeeration, sotmetime spontaneois regresiong.
Lymphomatoid papulosis Papuler amd papulenecrotic skin lesions that may ucerste
dhuring regression, and may heal with 2 superficial sar.
Subeutanecus paneuils-like T-cell Tpmphoma Selitary or multiple suboutanects nadules to indurated CD3+ CI4-, CD84, eptotoxic protels, typlely TCRaf-
plque-like lesion (betaF1+), CI56-
st ccdal NEST-cell Dymnphoa, sl type Mid-facial destructive tumer multiple plagues and CD2+, CD56+, eptoplasmic CD3, cptotonde proteins, no
tummons o ik ad extremities surfse CD3 ERV !
Primary cutstesis periphers T-cell lymphoma, unspedfied
Primary culssesis sygresive epidermaotropic (D8 T-cell Moatly diserinated enuptive patches, plagues and TCRE, CO34, COB4, eptotoxie prateiit, CDMSRAL,
lymphema (provisioml) nadulles with erosons, ulceration and necrods CD45R0-, CDd—, CD5-, COTH-, EBV-
Coutaneenss /8 T-cell Iymphama {provisional) Dissiminsted plagues and ulkere-necrotic nodules. TCRE-, CO3+, CD&, CD5-, CD7H-, CD36+, TCRE
Lirves e et of s ol mermbranes
Primary cutaeous CI4+ smallimedivm-szead pleomonphic Solitary of few plaques o tumeon CDA+, CDd+, CDR-, CDAG-
Tcell lypnnp bt { provisicisd )
Precursor hematologie neoplsm Typleally muhiple nodules and tumers, ofien CIM+, CD36+, CD4-, GO/, CIM5RA+, CIN23+ BDCAL
Brulse Hhe spect
CD4HCD56+ hermatodermic neoplasm (formedy blastic
NE-cell Tympharna)
Cutaveois B-cell lymphomas
Primary cutatenis margina sone Bl lrphoma Mudtiple red papules plgues or nodules CD20+, CO7%+, BCL2+, BCL6- {margina] zone B-cells)
Prinary cutanenus follicke center ymphioma Solitary or grouped plagques and tumon CD20+, COT%+, BCLe+, BCL2-, CO10+/-, MUM-1-, FoxP1-
Priary cutaneous diffise Large Bell lymphoma, leg type Rl 1o Bludsh-red tumars {legs, in dderly patients) CI204, COT%+, BLC2, BOLS, MUM-1+, Fasl 1+

Primary cutatesus intravasculer lage Beell lmphoma Net-Bke reddish patches and plagues CD20H+, CO7%+



3. CLASIFICACION OMS-EORTC 2005

LINFOMAS CUTANEOS A CELULAS T (CTCL)
* Micosis Fungoide (MF)

* Variantes o subtipos de Micosis Fungoide
* MF foliculotrépica

* Desordenes linfoproliferativos CD30+ cutaneos primarios

* Reticulosis pagetoide
+ Cutis laxa granulomatosa
* Sindrome de Sézary (SS)

SUPERVIVENCIA 5 A

88%

80%
100%
100%
24%

* Linfoma Anaplasico a células grandes primariamente cutaneo (PCALCL) 95%
* Papulosis linfomatoide (LyP) 100%
* Linfoma a células T subcutaneo simil paniculitis 82%
* Linfoma a células T extranodal NK/T, tipo nasal
* Linfomas T periféricos cutaneos primarios no especificados (PTL-NOS) 16%
* Linfoma T epidermotropo agresivo CD8+ (provisional) 18%
* Linfoma T gamma/delta (provisional)
* Linfoma T pleomorfico de células pequefias/medianas (provisional) 75%
* Linfoma/leucemia a células T del adulto (ATLL)
LINFOMAS CUTANEOS A CELULAS B (CBCL)
* PCBCL de la zona marginal 99%
* PCBCL centrofolicular 95%
* PCBCL difuso a células grandes, de la pierna 55%
* PCBCL difuso a células grandes, otro 50%
* PCBCL a células grandes intravascular 65%
NEOPLASIA PRECURSOR HEMATOLOGICO
* Neoplasia hematodérmica CD4+/CD56+ (Linfoma NK blastico).
SUPERVIVENCIA EN LINFOMAS T CUTANEOS POR ESTADIOS
ESTADIO IA IB 1A 11B 111 IVA IVB
A 'S ailos 96-100 73-86 49-73 40-65 40-57 15-40 0-15
A 10 afios 84-100 58-67 45-49 20-39 20-40 5-20 0-5

4. ESTADIFICACION segun la nueva clasificacion de la ISCL y EORTC TNM, util sobre .

todo para Micosis fungoide y Sd Sezary)

a.

C.

Historia clinica, Exploracion fisica.
b. Hemograma y bioquimica completa.

Ecografia o TAC para descartar afectacion 2* de la piel.

ESTADIO

T

M

B

1A

1

[

1-2

1-2

0,1
0,1
0,1

0,1

77
—

TasLa 3: Estadificacién ISCL/EORTC para MF/SS




T: Piel
T1: parches lmitades, papulas ¥/'o placas que cubran </10% de la  superficie de la pael.
T1ia parches iinicamente
T1ihb placas +/- parches.
T2: parches, placas o papulas gue afectan >10% de la superficie de la prel.
T 2a: parches inicamente
T2h: placas =/~ parches.
T3: 1 o mas tumores (> a 1 em de diametro)
T+: ernttemna confluente que afecte una superficie 1pual o mayor a 50% de la superficie corporal total

N: Ganglios
N: ausencia de ganghos clinicamente anormales. Neo requieren biopsia.
N1: ganghos hnfaticos clinicamente anormales; elasificacion histopatelogica Duteh 1 o NCI LNoO-2
Nia: rearreglo clonal de TCR negativo
Nib: rearreglo clonal de TCR positive
N2: ganghos linfaticos clinicamente anormales; clasificacion histopatolegica Dutch 2 o« NCI LN 3
W2a: rearreglo clonal de TCR negative
N2b: rearreglo clonal de TCR positive
N3: ganglios linfaticos clinicamente anormales; clasificacion histopatolagica Dutch 3-¢ o NCI LN+. Rearreglo
C]{:Tlal PDSi_.i\'D o :'leg:lti\'o.

Nx: ganglios hinfaticos clinicamente anormales; sin confirmacidn histoldgica

M: Visceras
M0O: ausencia de compromiso visceral.

i1 compromiso '\.'isr_'era.l presente

B: Sangre
BO: ausencia de compromiso significativo en sanpgre peniférica: <5% de células de Sésary, ¥ no cumplen criterios

para ser B2

BOa: rearreglo clonal de TCR negativo

Bob: rearreglo elonal de TCR positive

B1i: bajo compromiso tumeoral: >5% de células de Sésary en sangre perférica pero sin cumplir eriterios para ser B2
Bila: rearregle clonal de TCR negative
E1ib: rearreglo clonal de TCR positive
BE2: alto compromise tumeral: conteo absolute de células de Sésary = o 1gual a 1000/ /ul con rearreglo clonal

positvo.

TaArLs 2: Revizion de la clasificacion TINM para Mycosis Fungoides v Sindrome de Sézary ISCL/ECQRTC

5. TRATAMIENTO

a. GENERALIDADES
=  Son neoplasias indolentes con distintas manifestaciones clinicas:
e Locales: molestias estética y prurito.
e Sistémicas: inmuno-supresion: riesgo de infecciones y otras
neoplasias.
e Complicaciones de tratamientos previos como fototerapia o QTx o
RTx.
= Con frecuencias aparecen en edades avanzadas con mucha co-morbilidad
=  Un planteamiento realistico es:
e  Usar farmacos que produzcan remisiones largas sin toxicidad
e El tratamiento inicial siempre a la piel
e Sino se controla afadir agentes biologicos
e PoliQTx agresiva SOLO indicada en enfermedad avanzada.

b. LINFOMAS CELS T/MICOSIS FUNGOIDES/MUCINOSIS FOLICULAR:
i. Enfermedad local:
1. Esteroides topicos.
Psoraleno con Ultravioleta A (PUVA).
Rayos X baja dosis.
Baiio de electrones.
QTx topica: meclorethamina, BCNU.

nkhw



ii. Enfermedad Avanzada:
1.  Mayor tasa de respuestas: pero + efectos 2° y No modifica SG
# Baiio de electrones (30 Gy) +
% QTx sistémica +

+ TTo topico ( fototerapia 6 meclretamina)

iii.  Enf. mas Avanzada:

1. Tratamiento combinado topico y sistémico: p.ej. PUVA con

retinoides sistémicos o Interferon alfa.

Table 2. Therspy recommendations for MF, MF variants and pagetoid reticubats {level of evidence 111

1A

Uniledonsl MF;
pegeteidd reticulosts

1B-1A

VA

VB

Watch and wait
PUVA

Topic cottieosterehls dass M-IV

Topical HNZ/BCNU

UVB/UVE mamow baixd

Radistion therapy (soft X-rays or electron beam,
total dose 3040 Gy, 2 Gy 5 % weekly)

PUVA

Topicl HNYBCHU

PUVA + [FN-x and radiation therspy for tumers
Topicl HNZBCNU

PUNA + [EN-

Topical HNYBCKU

Estracorpores plotophereds

PUVA + IFN-a

Estracorpores]l photophereds
Evt. combined with IFN or meth

PUVA + IEN2

Chlerambucl/ comicostersids
Lipasomal doxonbicin
Soft -rays or electron beam for tumon

Bexarotene gel (not svalsble in Fumpe)

Topical PUVA

Intralesional 1EN

Topical cortiessteroids das M-IV
Bexarotens gel or PUVA + retinoids
PUVA + [FN-a

Oral bexarotens

Low-dose methotrexate oral bexarotens

Total body electron beam
Drerleukin diftitos
Laow-dose methotrete

Oral bexarotens
Total hody elactrn beam
Chlomamibuclfeorticostensids
Vorinotat

Low-duse methotresate

Oral bersrotens
Total bisdy electrin beam
Chlomambuelfcorticostersids
Vorinostat

Lew-dose long-distance {2 m) soft X-rays

Oral bexarotens

Gemedtabine

CHOP polychemotherspy
Deenlevkin diftitos

(ladribine {2-chlomdecryadencaine)
Gerneitabine

Vi odtat

Alemtuumab {ant-CD52)

RETICULOSIS PAGETOIDE:

i. Forma localizada de MF
ii. Mejor tratamiento es la RTx:

PUVA Bvered in Eurepe; UVBTLN
(for patche)

These disorders represent special presentation
forms of CICL in Stage 1A

Consider maimenance therapy with PUVA +
IEN-2 or bexarotens when remision i schieved

Condder malitensnce therapy with PUVA +

IEN-2 or bexarotene when remision & schieved

Consider mamenance therapy with PUVA + TFN-2
ot bexarotene when remdsion is schieved

Consider madntenance therapy with PUVA + [FN-2
of hexaratene when remission is achieved

1. rayos X blandos (12-20 Gy en 3-5 sem)
2. Electrones: 30-40 Gy

ENF LINFOPROLIFERATIVA CD 30 + (mayoria cels grandes) vy PAPULOSIS

LINFOMATOIDE (cels T)

i. Tienen un pronoéstico excelente.
ii. Con frecuencia cicatrizan y curan con cicatriz

iii. Papulosis linfomatoide:
Degree of involvement  First-line therapy ~ Second-line therapy

Solitary or localized Excision
lesions
Observation
Multifocal lesions Observation IFN
PUVA IFN + retinoid
Methotrexate Bexarotene

up to 20 mg/weekly

iv. LNH CD 30+ de céls grandes (Anaplasicos cutineos ):

Solitary or localized Excision Methotrexate

lesions

Radiation therapy IFN

Methotrexate Radiation
therapy, TFN

Multifocal lesions
without spontaneous

remission



e. SINDROME DE SEZARY:

PUVA + IFN

Bexarotene

Extracorporeal photopheresis Chlorambucil/corticosteroids

HN2

Low-dose methotrexate

CHOP polychemotherapy
Denileukin—diftitox

Vorinostat

Total skin electron beam therapy

f. LINFOMAS CUTANEOS DE CELULAS B BAJO GRADO(foliculares y marginal

zona):

i
ii.
iii.
iv.
v.

Son morfoldégicamente similares a los MALT, por lo que algunos autores los
denominan SALT (skin associated lymphoma tissue)

Prondstico favorable.

Relacionados con infeccion por Borrelia burgdorferi. A veces se puede iniciar
un tratamiento con Doxiciclina.

Indistinguibles de los pseudolinfomas reactivos B, incluso tienen clonalidad.
Rituximab s6lo si CD 20 +.

Solitary lesions

Multiple lesions

Excision Intralesional
Antibiotics (only Intralesional

in PCMZIL) corticosteroids
Radiation therapy
Antibiotics (only Intralesional IFIN-o

in PCMZL)
Radiation therapy Intralesional rituximab

i.v. rituximab

g. LINFOMA CUTANEO DE CELULAS GRANDES B DIFUSO:

1.
ii.
1il.

Son de peor prondstico que los foliculares.
Radioterapia en casos localizados.
R-CHOP en casos diseminados, sobre todo los de la pierna.

h. NEOPLASIAS HEMATODERMICAS NO CD4+/CD56+:

L

ii.

En general son neoplasias de céls dendriticas plasmocitoides y otros tipos raros
inclasificables.
Se recomienda poliQTx agresiva en general.

6. EVALUACION DE RESPUESTA

“ Historia
# Exploracion fisica
# Radiologia SOLO si lesiones extracutaneas.

7. SEGUIMIENTO

a. No influye en supervivencia, depende de cada evolucion clinica
b. Enf. precoz: estadios Ia, Ib:

1

Cada 6-12 meses

c. Enf avanzada: estadios III-1V:

1.

Cada 4-6 meses.



