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1. INCIDENCIA 

a. Tasa de Incidencia: 1 caso/100.000 hab/año. 

b. 2º linfoma más frecuente extranodal (después del gástrico) 

c. Incluye varios Sds linfoproliferativos: 

i. 75% son Linfomas T cutáneos 

ii. 25% son Linfomas B cutáneos. 

iii. Resto son inclasificables o raros. 

 

2. DIAGNOSTICO 

a. Historia detallada 

b. Exploración física minuciosa 

c. Biopsia excisional, con 
i. Análisis histológico e inmuno-histo-químico. 

ii. Probar la clonalidad celular ¡OJO¡ Algunos procesos inflamatorios cutáneos                
.                                                         también muestran clonalidad 

 
 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



3. CLASIFICACIÓN OMS-EORTC 2005  SUPERVIVENCIA 5 A 

 

LINFOMAS CUTÁNEOS A CÉLULAS T (CTCL)                     
• Micosis Fungoide (MF)        88% 

• Variantes o subtipos de Micosis Fungoide 

• MF foliculotrópica       80% 

• Reticulosis pagetoide       100% 

• Cutis laxa granulomatosa      100% 

• Síndrome de Sèzary (SS)       24% 

• Desórdenes linfoproliferativos CD30+ cutáneos primarios 

• Linfoma Anaplásico a células grandes primariamente cutáneo (PCALCL) 95% 

• Papulosis linfomatoide (LyP)      100%  

• Linfoma a células T subcutáneo símil paniculitis     82% 

• Linfoma a células T extranodal NK/T, tipo nasal 

• Linfomas T periféricos cutáneos primarios no especificados (PTL-NOS)  16% 

• Linfoma T epidermotropo agresivo CD8+ (provisional)   18% 

• Linfoma T gamma/delta (provisional)  

• Linfoma T pleomórfico de células pequeñas/medianas (provisional)   75% 

• Linfoma/leucemia a células T del adulto (ATLL) 

 

LINFOMAS CUTÁNEOS A CÉLULAS 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 HEMATOLÓGICO 
 

• Neoplasia hematodérmica CD4+/CD56+ (Linfoma NK blástico). 

 

 

SUPERVIVENCIA EN LINFOMAS T CUTANEOS POR ESTADIOS 

 

ESTADIO IA IB IIA IIB III IVA IVB 
A 5 años 96-100 73-86 49-73 40-65 40-57 15-40 0-15 

A 10 años 84-100 58-67 45-49 20-39 20-40 5-20 0-5 

 

4. ESTADIFICACIÓN según la nueva clasificación de la ISCL y EORTC TNM, útil sobre   . 

    todo para Micosis fungoide y Sd Sezary)  

 

a. Historia clínica, Exploración física. 

b. Hemograma y bioquímica completa. 

c. Ecografía o TAC para descartar afectación 2ª de la piel. 

 



 

5. TRATAMIENTO 

 

a. GENERALIDADES 

� Son neoplasias indolentes con distintas manifestaciones clínicas: 

• Locales: molestias estética y prurito. 

• Sistémicas: inmuno-supresión: riesgo de infecciones y otras 

neoplasias. 

• Complicaciones de tratamientos previos como fototerapia o QTx o 

RTx.  

� Con frecuencias aparecen en edades avanzadas con mucha co-morbilidad 

� Un planteamiento realístico es: 

• Usar fármacos que produzcan remisiones largas sin toxicidad 

• El tratamiento inicial siempre a la piel 

• Si no se controla añadir agentes biológicos 

• PoliQTx agresiva SOLO indicada en enfermedad avanzada. 

 

b. LINFOMAS CELS T/MICOSIS FUNGOIDES/MUCINOSIS FOLICULAR: 

i. Enfermedad local: 

1. Esteroides tópicos. 

2. Psoraleno con Ultravioleta A (PUVA). 

3. Rayos X  baja dosis.  

4. Baño de electrones. 

5. QTx tópica: meclorethamina, BCNU. 

 



ii. Enfermedad Avanzada: 

1. Mayor tasa de respuestas: pero + efectos 2º y No modifica SG 

 Baño de electrones (30 Gy) + 

 QTx sistémica + 

 TTo tópico ( fototerapia ó meclretamina) 

iii. Enf. más Avanzada: 

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

retinoides sistémicos o Interferón alfa. 

 
c. RETICULOSIS PAGETOIDE: 

i. Forma localizada de MF 

ii. Mejor tratamiento es la RTx: 

1. rayos X blandos (12-20 Gy en 3-5 sem) 

2. Electrones: 30-40 Gy  

d. ENF LINFOPROLIFERATIVA CD 30 + (mayoría cels grandes) y PAPULOSIS 
LINFOMATOIDE (cels T) 

i. Tienen un pronóstico excelente. 

ii. Con frecuencia cicatrizan y curan con cicatriz 

iii. Papulosis linfomatoide: 

 
iv. LNH CD 30+ de céls grandes (Anaplásicos cutáneos ): 

 



e. SINDROME DE SEZARY: 

 

 
 

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

i. Son morfológicamente similares a los MALT, por lo que algunos autores los 

denominan SALT (skin associated lymphoma tissue)  

ii. Pronóstico favorable. 

iii. Relacionados con infección por Borrelia burgdorferi. A veces se puede iniciar 

un tratamiento con Doxiciclina. 

iv. Indistinguibles de los pseudolinfomas reactivos B, incluso tienen clonalidad. 

v. Rituximab sólo si CD 20 +. 

 

 
 

g. LINFOMA CUTANEO DE CELULAS GRANDES B DIFUSO: 

i. Son de peor pronóstico que los foliculares. 

ii. Radioterapia en casos localizados. 

iii. R-CHOP en casos diseminados, sobre todo los de la pierna. 

 

h. NEOPLASIAS HEMATODÉRMICAS NO CD4+/CD56+: 
i. En general son neoplasias de céls dendríticas plasmocitoides y otros tipos raros 

inclasificables. 

ii. Se recomienda poliQTx agresiva en general. 

  

6. EVALUACIÓN DE RESPUESTA 

 Historia  

 Exploración física 

 Radiología SOLO si lesiones extracutáneas. 

 

7. SEGUIMIENTO 

a. No influye en supervivencia, depende de cada evolución clínica 

b. Enf. precoz: estadios Ia, Ib: 

i. Cada 6-12 meses 

c. Enf. avanzada: estadios III-IV: 

i. Cada 4-6 meses. 

 


