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Linfoma maligno de origen cutdneo
en una nina con teratoma retroperitoneal

Por los Dres.:

JOSE FRANCISCO LOBO-SANAHLIA®, IVETTE GARCIA®®, GILBERTO VARGAS"™'",
ELIAS JIMEMNEZ®""* y RAFAEL JIMENEZ®""""

Lobo-Sanahuja, J.F. y otros. Linfoma maligno de origen cutdneo en una hifa con teratoma
retroperitoneal. Rev Cub Ped 54: 3, 1982,

Se presenta el caso de una nifa de 20 meses de edad, quien 12 meses después de habér
sele extirpado un teratoma benigno retrooeritoneal, presentd un linfoma no Hodgkin de
células circunvolucionadas, onginado en la piel del pabellén auricular izquierdo sin minguna
evidencia de infiltracién extracutidnea en el momento dei diagnostico. Se discute la dificul-
tad del diagnéstico, el tratamiento y la posible relacidn, poco usual. entre ambos padeci-
migntos,

INTRODUCCION

El linfoma maligno no Hodgkin (LMH) de origen primario en la piel es
muy raro en el nifio. Freeman," en un informe de 110 pacientes con linfoma

Jefe del servicio de oncologia,
**  Asistente de oncologia,

***  Asistente de patologia.

ssse  ouhdirector del hospital nacional de nines “Dr. Carlos Sdenz Herrera™.

rrer M.O.C. Hematologia,


belky
Cuadro de texto


de piel, s6lo anota el 5% en menores de 20 anos; y en un total de 118 nifos
con LNH tomado de tres series publicadas,®' sélo en un caso se refiere
como originado en ese tejido. Sullivan,* en 29 menores de 13 anos en fase
leucémica, encuentra 4 con infiltracion de piel; y Jaffe™" informa 3 casos
originados en piel de cabeza y cuello. El proposito de este articulo es
presentar en detalle un caso de linfoma de células circunvolucionadas ori-
ginado en la piel del pabellon auricular izquierdo en una nina de 20 meses
de edad a la que, un afio antes, se le habia extirpado un teratoma benigno
de la regién retroperitoneal.

Presentacion del caso

M.V.R.: del sexo femenino; de 8 meses de edad, cuya madre no refiere antecedentes
de importancia durante el embarazo, ingresa en el hospital nacional de nifos "Carlos
Sdenz Herrera''. de Costa Rica, el 12-2-1975 por presentar una masa abdominal localizada
en mesogastrio y flanco izquierdo, de consislencia quistica y retroperitoneal, lo que se
determina por medio del pielograma intravenoso y el transito gastrointestinal: el hemo-
grama, examen general de orina, pruebas funcionales renales y radiografias de torax y
huesos largos fueron normales.

Se le realizd laparotomia v se extirp6 un tumor de 20 por 16 por 12 cm, de 1kg de peso,
que se originaba en el borde superior de la cola del pancreas, la cual se tuvo que resecar.
La superficie de la masa era de color amarillo con grandes lobulaciones y estaba cubierta
por una capsula lisa blanquecina; en la superficie de corte se encontré una cavidad de
6.5 cm de didmetro revestida por tejido blance liso. El resto del tumor estaba constituido
por tejido de consistencia blanda con zonas necréticas y éreas dseas, el segmento del
péncreas resecado no mostrd lesiones histicas. El examen histico en 13 muestras reveld
una mezcla de tejido simpatico. graso, muscular, cartilago, epitelio plano (figura 1) estra-
tificado queratinizado y algunos anexos cutineos, todos de aspecto benigno sin observarse
tejido linfoide. La paciente fue dada de alta a los 8 dias en buenas condiciones generales.
Un afio después, el 21-2-1976, ingresa de nuevo por presentar desde hacia un mes, aumen-
to progresivo de volumen del pabellén auricular izquierdo con enrojecimiento local, segun
la madre en relacién con picadura de mosquito (figuras 2 y 2-a). El examen general de la
nifa no mostré anormalidades, y el hemograma, orina, médula dsea (MO), liquido cefalorra-
quideo por citocentrifugacion, pielograma intravenoso, radiografias de huesos largos, craneo
y torax fueron normales. Una biopsia de la piel del pabellén auricular mostrd: proliferacidn
celular con gran variacién del tamaino, algunas del volumen de un histiocito reactivo; dreas
de poca cohesibilidad celular; citoplasma escaso: nicleo con membrana tenue: y croma
tina fina v nucledlo pequeio con algunas irregularidades que al microscopio de inmersion
daban el aspecto de circunvoluciones: el namero de mitosis fue muy elevado. con un
promedio de 3 a 4 por campo, de alto poder (figura 3): la proliferacion celular ocupaba
toda la dermis vy respetaba la epidermis. La biopsia fue interpretada iniciaimente como
una reaccidn a picadura de insecto, por lo gue se dio de alta a la nifia con observacion
y controles periddicos. Por persistir y aumentar el edema y volumen del pabellén auricular
se le realizé una sequnda biopsia el 57-1976, cinco meses después de la primera, median-
te la cual se determiné que el proceso correspondia a un linfoma no Hodgkin de células
circunvolucionadas (figura 4); la MO mostré el 20% de células semejantes a las encontra-
das en la citologia del tumor y el LCR era normal. La nifia fue tratada basado en el proto-
colo [L-1-7T0)% con ciclofosfamida, vincristina., prednisona, methotrexate intrarraquideo y
cobaltoterapia en crineo a dosis de 2400 rads, cubriendo el pabellén auricular; a las 4
semanas habia involucionado la infiltracion del pabellén y el control de MO fue normal.
Dos meses después presentd aumento de volumen de la regidn nasogeniana derecha a
expensas de tejidos blandos, indolora vy sin signos inflamatorios, los exdmenes de MO,
LCR, hemograma, radiografia de térax y senos maxilares fueron normales. Se agregd al
tratamiento anterior irradiacién a la regién afectada con una dosis total de 3 200 rads admi-
nistrados en 8 sesiones.
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Figura 1

Area de tejido glial del teratoma en la que se observan
astrocitos y células grendes semejantes a neuronas
{HE 250 x].

Figura 2
Fotografia de la paciente cuando ingre-
50,
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Figura 2a

Acercamiento de la lesién en pabelldn auricular iz
quierdo.

Figura >
Area representativa del finfoma no Hodgkin, en donde
se observa la variabilidad en el tamano celular [HE
100 x).

A los 8 meses de haberse iniciado el tratamiento presenté recaida en MO con el 28%
de células inmaduras y en sistema nervioso central, con el 20% de blastos en LCR. Se
agregd adriamicina y L-asparaginasa al tratamiento, con lo cual presentd remisidn parcial,
que se mantuvo por 5 meses para presentar entonces infiltracién en regiones parotidea y
submaxilar derechas e infiltracién a huesos largos, detectada radiograficamente, y presen-
cia de blastos en sangre periférica y LCR. La nifia fallecio el 5-3-1980 a los 26 meses de
evolucion, sin que se le practicara auptosia por negativa de los padres.
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Figura 4
Detalle citoldgico del tumor donde se observa la cro-
matina fina, el nucléolo inconspicuo, escaso citoplas-
ma y las irreqularidades nucleares (HE 1000 x).

DISCUSION

Se ha descrito la infiltracién cutidnea en estadios avanzados de leucemia
y linfomas,” y en el adulto existen informes de linfomas primarios de la
piel, especialmente en pacientes inmunosuprimidos.* En el nifio el origen
primario del linfoma no Hodgkin en piel es muy raro, y los informes de
casos son aislados.'" "

En nuestro hospital, de 73 ninos menores de 12 anos tratados por LNH
en un periodo de 10 anos, solo el presente caso tuvo localizacién inicial
en la piel del pabellon auricular izquierdo, con el antecedente de haber pre-
sentado un teratoma benigno de la region retroperitoneal extirpado 12
meses antes de la apari¢ion de los primeros signos cutaneos. El hecho
referido por la madre, de que habia sido picada por un mosquito, planteé
el problema de diagndstico histico entre la proliferacion linfoidea reactiva,
histicamente atipica, y el seudolinfoma de piel que ha sido informado como
posterior a la picadura de insectos, vacunaciones, traumatismos o inyec-
ciones de hiposensibilizacion;'"" '' estos procesos morbosos, que histica-
mente semejan linfoma maligno, son de dificil diagndstico basado unica-
mente en biopsia de piel.""'".En nuestra paciente, el diagnéstico anterior
de teratoma retroperitoneal hizo que fuera estudiada minuciosamente en
su segundo ingreso, sin que pudiera determinarse ninguna manifestacién
de malignidad a ningln otro nivel extracutdneo, las que se observaron, en
forma de blastos en MO, en su tercer ingreso, cinco meses después. Algu-
nos autores senalan que el hallazgo de un infiltrado monoblastico o ele-
mentos linfociticos como prolinfocitos, linfoblastos o células reticulares,
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son suficientes para hacer el diagndstico de linfoma cutis;” sin embargo,
los diagnésticos iniciales, generalmente no son definitivos y no es sino
hasta que existen manifestaciones exlracutaneas que se establece el diag-
nostico de linfoma, como ocurrié en esta paciente.

En la mayoria de las publicaciones de linfoma cutis el tipo histico que
se informa es difuso indiferenciado, pero también algunos han sido nodu-
lares.'*'% E| caracter histico de células circunvolucionadas, de acuerdo
con la clasificacién de Lukes y Collins'® o linfoblastico, segin la de Rappa-
port, ' determinado en nuestra paciente, indicaron un mal pronostico por
su tendencia a la transformacion ieuc2mica e infiltracién temprana a me-
ninges,** fenomenos que ocurrieron en la paciente. E! tratamiento se inicid
cuando existia infiltracion de la MO y la remisién fue parcial, con recaida
al nivel de meninges, a pesar de la profilaxis con metotrexate e irradiacion
en craneo, lo que comprueba el mal pronégstico de este tipo de linfoma®.

Aunque la presencia de un teratoma bLenigno pudo haber sido un fené-
meno circunstancial, se informa que las malformaciones congénitas en los
nifios con cancer, son el 28% mas elevadas que en los nifos sanos ™™
y no deja de tener imporiancia si se repitiera en futuras publicaciones,
aungue la relacion entre teratoma y linfoma ro es frecuente.™

SUMMARY

Lobo-Sanahuja, J. F. et al. Cutaneous origin of malignant lymphoma in a girl with retroperi-
toneal feratoma. Rev Cub Ped 54: 3, 1982,

The case of a 20 month-old girl who presented, 12 months after the extirpation of a re-
troperitoneal mild teratoma, a circumvolated cell no-Hodgkin Iymphoma, originated at the
skin of left external auricula ear without any evidence of extracutaneous infiltration at the
time of diagnosis, is showed. Difficulty for diagnosis, treatment and possible relationship,
that is unusual, between both diseases is discussed,

RESUME

Lobo-Sanahuja. J. F. et al. Lymphome malin & origine cutanée chez une fille porteuse de
tératome rétropéritonéal, Rev Cub Ped 54: 3, 1982,

Il s'agit d'une fille dgée de 20 mois laquelle 12 mois aprés 'extirpation d'un tératome bénin
rétropéritonéal a présenté un lymphome non hodgkinien & cellules circonvolutionnées,
ayant son origine dans la peau du pavillon auriculaire gauche sans aucune évidence
d'infiltration extracutanée lors de réaliser le diagnostic. 11 est discuté la difficulté du
diagnostic, ainsi que le traitement et le possible rapport. peu commun, entre les deux
maladies.
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I
R wacToAme: padcTe npencraBndercd cayualt omHolt nmeBcuKn B BoI-
pacre <0 lecdues, XoTopad 4epes 12 MECHLEB MOCHE yrajeHnd y-
HeE HC2JOKAYeCTREeHHOH 3aCpIMLIHHON TepaToMH, ALeJa JULWY He A0
IEKIHEA CADKOHBCJYCIOHRPDOBAHHHYX KJETOK, BH3BAHHOY H& KOR6 J@ =
Boit vimHoi#t paxosiuHH Ce3 0YeBUTHOA r.*.ai«:mbecz-auﬂn BHerozHoR nHGa-
JBTPALAY E 1OMEHT NOCTAHOBKE IuarHoza. OdcysIuzeTcA TPYIHOCTE-
NMOCTaHODKM OuarHosa, JIEYeHHe N BO2OIHAA CBA3B, PEIOKO BCTpeYa
NIAACK, MEXIY ofeint 3200JeBaHMANL,
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