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RESUMEN
La  papulosis linfomatoide  (PL) es  una  dermatosis de  etiopatogenia desconocida  considerada como un  linfoma de bajo  grado.

Clínicamente  se manifiesta por  lesiones generalmente papulosas, frecuentemente ulceradas o costrosas en  su superficie, que  suelen
ser  asintomáticas.

Presentamos  un caso clínico compatible  con el diagnóstico de  PL en un varón de  18 años basándonos fundamentalmente en  la
clínica  y  el estudio anatomopatológico, destacando su respuesta  favorable a tetraciclinas y corticoides sistémicos.

PALABRAS  CLAVE:  Papulosis linfomatoide.

INTRODUCCIÓN

La  papulosis linfomatoide (PL) es una dermatosis crónica de
escasa  incidencia  caracterizada  por  la  existencia  de  brotes  de
lesiones  que  ceden en unas 2 a  8 semanas espontáneamente (1).

Epidemiológicamente,  afecta  a  ambos  sexos y  a  todas  las
edades,  estando el promedio  alrededor de los 40 años.

La  patogenia es desconocida, considerándose un linfoma de
bajo  grado controlado  por  la  inmunidad del  huésped (2),  o un
pseudolinfoma  verdadero  de linfocitos T auxiliares sin compro
miso  sistémico (3,4). siendo su potencial de malignización bajo
pero  real  (5, 6).

A  la  exploración física aparecen lesiones papulosas, nodula
res  y en ocasiones tumorales, tanto eritematosas como hiperque
ratósicas,  ulceradas, costrosas y en  ocasiones en  forma de  cica
triz  atrófica, en  función del grado de  evolución de  las mismas.
Son  asintomáticas  aunque en  ocasiones hay prurito  o aumento
de  la sensibilidad dolorosa. La distribución es  generalizada sin
afectación  de  mucosas,  No  hay  afectación  de  otros  órganos
excepto  si se asocia a  linfoma sistémico (10-20% de los casos).

El  estudio histológico pone de  manifiesto espongiosis focal,
presencia  de queratinocitos necróticos y eritrocitos extravasados y
vasculitis  linfocítica de pequeños vasos, en ocasiones con infiltra
do  superficial y/o profundo, perivascular y/o intersticial mixto (7).
Las  atipias pueden representar el 50% pudiendo tratarse de linfo
citos  grandes  binucleados  con  mitosis  abundantes  (tipo A)  o
pequeños  con núcleo cerebriforme y mitosis ocasionales (tipo B).

El  pronóstico dependerá de la frecuencia de los brotes, la per
manencia  de las lesiones sobre todo si son tumorales, y la presen
cia  de  otro tipo de linfoma a lo largo de su evolución (5, 6).

No  existen  tratamientos  efectivos  para  su curación  aunque
pueden  controlar la enfermedad la carmustina y corticoides tópi
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cos,  las radiaciones de  electrones o la puvaterapia (8), así como
las  tetraciclinas, esteroides,  retinoides,  sulfonas  y  algunos qui
mioterápicos  vía sistémica.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Paciente  varón de  18 años que  acude a nuestro  Servicio por
presentar  erupción  papulosa  de  distribución  generalizada  en
tronco  y extremidades, de entre 3 y 6 mm. de diámetro y  15 días
de  evolución,  no  presentando  ninguna  sintomatología  cutánea
acompañante  ni afectación del  estado general. No  existen ante
cedentes  familiares ni personales  de interés.

En  la exploración  física encontramos un paciente  colabora
dor,  normonutrido y normohidratado,  sin fiebre  en  el momento
del  ingreso  ni adenopatías  palpables.  A  nivel  cutáneo  aparece
una  erupción  papulosa diseminada de  predominio  en  tronco y
extremidades  superiores que  evoluciona  a  lesiones  pustulone
cróticas  y a  cicatriz  tipo  varioliforme  (Figs.  1 y  2). El  cuadro
cursa  sin prurito ni lesiones por  rascado, impresionando inicial-
mente  de pitiriasis liquenoide o varioliforme aguda.

La  analítica de  orina es normal y la  de sangre muestra como
alteración  un ligero aumento de la bilirrubina tanto directa como
total,  estando el  resto de  los parámetros  dentro del límite  de la
normalidad.  La serología para sífilis es negativa.  Se toma biop
sia  para  estudio anatomopatológico donde  se observa  un infil
trado  inflamatorio mixto en dermis superficial y media, perivas
cular  e  intersticial, que  oscurece la unión dermoepidérmica. La
epidermis  muestra focos de espongiosis, una  pústula subcórnea
erosionada  y  un  denso  infiltrado  inflamatorio  (Fig.  3).  Dicho
infiltrado  está constituido por linfocitos maduros, otros irregula
res  o  «cerebriformes»  y  algunos  en  mitosis,  así  como  células
plasmáticas,  neutrófilos y eosinófilos (Fig. 4).

En  función de la clínica y de  los resultados de  la histología
el  paciente  es  diagnosticado  de  papulosis  linfomatoide  tipo
micosis  fungoide.  Durante  su  ingreso  se  produjo  la  aparición
progresiva  de nuevas lesiones, que  tras la instauración del trata
miento  con tetraciclinas (1  g/d) y deflazacort (30 mg/d), evolu
cionaron  favorablemente,  salvo  escasas  lesiones  en  abdomen,
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costrosas,  más  inflamatorias y  de  mayor tamaño, que  tardaron
más  tiempo en remitir.

DISCUSIÓN

En  1968 Macaulay describió una erupción autocurativa pero
crónica  y recidivante formada por  pápulas hemorrágicas que se

agrupan  en tronco  y extremidades  y que  generalmente involu
cionan  espontáneamente en el transcurso  de 3 a  8 semanas (9).
Willemze  distinguió histológicamente dos tipos: el tipo A donde
la  célula atípica es histiocitaria, y el B donde la célula que pro
lifera  es  una  célula  T  cooperadora  activada,  siendo en  ambos
tipos  el aspecto histológico de malignidad (10). Posteriormente,
se  vio que el tipo A correspondía a  células multinucleadas simi
lares  a las de Reed-Stenberg y el tipo B a  células hipercromáti
cas  similares  a las  de  la  micosis  fungoide (MF)  (9). Estudios
inmunogenéticos  identifican  estas  células  como  linfocitos
CD4+,  lo cual la diferencia  de la pitiriasis liquenoide y varioli
forme  aguda  (  enfermedad de  Mucha-Habermann) en  que  el
fenotipo  T es CD8+ (9). Estas células pueden expresar los antí
genos  de activación CD25 al CD3O y otros asociados a las célu
las  T lo que explica la gran variabilidad morfológica de la histo
logía  de  estas lesiones  y la evolución de algunos casos a enfer
medad  de Hodgkin  (5), linfoma de  células grandes anaplásicas
(9,  11) y MF, estando también descrito que preceda ésta a la PL
o  la concurrencia de  ambos cuadros (2). Por otro lado no resul
ta  rara la  asociación entre PL y  otras entidades dermatológicas
no  necesariamente relacionadas con la patología tumoral linfoi
de,  como  el pioderma gangrenoso (12) o los queratoacantomas
(13,  14). En  ocasiones se  produce la involución espontánea  de
las  lesiones (8), estando también descrito el desarrollo de una PL

Figura  1: Lesiones papulo-necróticas  en  tórax  anterior y  raíz
de  miembros superiores.

Figuras  3 y 4: Descritas  en texto.

Figura  2: Lesiones  menos numerosas en espalda.
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en  una  gestante con la  regresión  espontánea  del cuadro  tras  el
parto  (15). Entre otras  dermatosis con las que habría que  hacer
diagnóstico  diferencial pero en este caso más clínico que  histo
lógico  estarían la erupción papular  medicamentosa, la urticaria
papular,  el exantema viral e incluso la escabiosis  (16).

En  resumen,  presentamos  un caso de  PL en un varón joven
sin  antecedentes personales ni familiares de interés, que presen
tó  una rápida remisión tras la instauración del tratamiento, y tras
revisarle  durante dos años y hasta el momento actual no ha pre
sentado  un nuevo brote de su dermatosis.
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