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Neoplasia de células dendriticas blastica plasmocitoide

Blastic plasmacytoid dendritic cell neoplasm
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Abstract

Plasmacytoid blast dendritic cell neoplasia (NCDBP) is
an uncommon malignant neoplasm, presenting
clinically with cutaneous involvement and
subsequent lymph node and bone marrow
extension. It characteristically expresses the markers:
CD56, CD4, and CD123. There is no optimal
treatment, relapses are frequent, and the survival
time is short. We present the case of an elderly
patient with NCDBP who initially presented with
cutaneous lesions, but experienced rapid systemic
progression and did not, respond to treatment.

Keywords: blastic plasmacytoid dendritic cell neoplasm,
elderly man

Introduction

La neoplasia de células dendriticas blasticas
plasmocitoides (NCDBP) es un tumor raro, agresivo,
y de mal prondéstico [1-5]. Se encuentra clasificado
dentro de los precursores neoplasicos de leucemias
mieloides [6], y relacionado con la proliferacién de
células inmaduras o precusoras de células
dendriticas plasmocitoides [2, 3, 7]. Suele iniciarse
con lesiones cutaneas y posteriormente afectacion
ganglionar y de médula 6sea con diseminacion
leucémica. Es caracteristica la expresion de los
marcadores: CD56, CD4 y CD123 [1-4]. Presentamos
un nuevo caso de NCDBP, en un paciente de edad

avanzada, con malarespuestaal tratamientoy rapida
afectacion sistémica.

Case Synopsis

Paciente varon de 70 afios de edad, sin antecedentes
de interés, que consultaba por lesiones en espalda
de tres meses de evolucién, asintomaticas, y sin
sintomatologia sistémica asociada. En la exploracién
fisica se evidencio una placa eritematoviolacea, en
zona lumbar derecha, de 8cm, con aspecto
contusiforme, junto a otras placas de menor tamafio,
en zona dorsal y escapular izquierda (Figure 1). No
presentaba adenopatias ni visceromegalias. En los
examenes complementarios (hemograma, bioquimica
completa, proteinograma, inmunoglobulinas),
destacaba una plaquetopenia de 85.000 cel/mm?, sin
otras alteraciones. En la histopatologia se apreciaba,
en dermis e hipodermis (separada de la epidermis
por una zona de Grenz), una proliferacion de células
atipicas de mediano tamario, con rasgos blastoides,
con escasas figuras de mitosis, sin necrosis ni
angioinvasion. La inmunohistoquimica resulto
positiva para CD4, CD56 Y CD23 (Figure 2), negativa
para CD3 y CD20. Se diagnostic6 de neoplasia de
NCDBP. El estudio de extension con PET-TAC fue
negativo y la biopsia de médula 6sea no evidencio
alteraciones. Por la plaquetopenia y ausencia de
otros datos de afectacion sistémica se inicio
tratamiento con prednisona (30mg/dia), con mejoria
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Figura 1. A), B) Placa eritematoviolacea, de aspecto cuntusiforme en zona lumbar derecha. C) Dermatoscopia de la lesion, evidenciando,
ala compresion, palidez y una zona central una coloracién purpurica con patrén inespecifico.

Figure 1. A),
of purple coloration in a nonspecific pattern.

del recuento y de las lesiones cutaneas, pero con
recaidas al disminuir las dosis. Se asocio tratamiento
quimioterapico con CHOP-modificado (ciclofosfamida,
doxorubicina, vincristina y prednisona); sin embargo,
en los siguientes meses presentd progresion
cutanea, con nuevas lesiones en espalda, cuero
cabelludo y zona retroauricular izquierda (Figure 3),

B) Erythematous-violet plaque of the right lumbar area. C) Dermatoscopy of the lesion, evidencing pallor and a central area

junto con afectacién ganglionar generalizada y de
médula ésea, falleciendo al afio del diagnostico.

Case Discussion
La NCDPB, con sus primeras descripciones en los
anos 1994-1995 [1 5], es una prohferamon clonal de

Figura 2. Ay B. Infiltrado mononuclear difuso en dermis e hipodermis (Hematoxicilina-Eosina, 5x y 10x, respectivamente). C. A mayor
detalle se evidencia unas células de mediano tamafio de aspecto blastoide con nucleo irregular y cromatina fina dispersa.
Hematoxicilina-Eosina, 40x. D, Ey F. Inmunohistoquimica muestra expresién positiva para CD4, CD56, CD123, respectivamente, (40x).

Figure 2. A),

B) Diffuse mononuclear infiltrate in the dermis and hypodermis (H&E, 5x and 10x%, respectively). C) Medium sized blastoid

cells with irregular nuclei and thin dispersed chromatin. H&E, 40x. D), E) and F) Immunohistochemistry shows positive expression for

CD4, CD56, and CD123, respectively, (40x).
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Figura 3. Progresién de las lesiones con afectacion de zona
retroauricular izquierda.

Figure 3. Progression of lesions with left retroauricular area
involvement.

células dendriticas plasmocitoides [1-3], que
representa menos del 1% de las malignidades
hematoldgicas [1, 2]. Ha recibido distintos términos
como leucemia/linfoma blastico de células NK,
neoplasia hematodérmica de células CD4/CD56
positivo. Es mas frecuente en varones, sin
predileccion por laraza [2], a partir de la sexta década
[1, 2, 5], con escasos reportes en nifios [1, 3, 4] y un
curso clinico menos agresivo [2, 4]. Suele presentarse
con lesiones cutaneas asintomaticas[1, 3, 4, 5, 8],
presentes en el 90% de los casos al diagnéstico [8],
con diferente morfologia, en forma de maculo-
papulas, placas, ndédulos), de tamafio variable y color
(eritematosas, purpuricas, hiperpigmentadas),
Gnicas o multiples [1, 2, 8, 9]. EIl compromiso
ganglionar o médula 6sea suele evidenciarse en el
50% de estadios iniciales [1]. La mayoria presentan
sélo lesiones cutaneas que rapidamente desarrollan
afectacion de la médula 6sea, sangre periférica,
ganglios linfaticos y/o extra ganglionares [1-3, 9].
También se han reportado casos con lesiones
exclusivamente cutaneasy otros afectacion de la piel
[1, 2, 5]. La afectacion de médula Gsea, inicialmente
suele ser focal [1] y no observarse en la biopsia,como
probablemente ocurria en nuestro caso, pero con
plaguetopenia al diagndéstico (sin otra causa
aparente).

Las células dendriticas (CD) son producidas en la
médula 0sea, se componen fundamentalmente de
dos poblaciones, las CD mieloides (CD-M) o tipo 1y
las CD plasmocitoides (CD-P) o tipo 2 [1, 2, 9]. La
identificacion de la expresion CD123 y otros
marcadores de la NCDBP, sugirid6 la relacion
patogeénica con las CD-P, ya que la NCDBP comparte
la expresidbn de marcadores con las CD-P: CD4,
CD123, TCL1, BDCA2, BDCA4, CD2AP y SPIB, aunque
también expresa CD56, que no estan presentes en la
mayoria de CD-P [1]. Las CD-P representa menos del
1% de las células mononuclerares, y una
subpoblacién de estas ultimas(0,03%), que expresan
CD56, pueden presentar expansion clonal por union
del ligando de un receptor tirosin kinasa 3 (FLT-3), y
se piensa que la NCDBP derivan de esta
subpoblacién activada [1]. A pesar de conocer del
origen de la NCDPB, la patogénesis de su desarrollo
no esta clara [2, 4, 9], aunque se ha reportado
delecciones en los cromosomas 4, 5, 9, 12,13 [9], que
comprometen genes supresores tumorales como:
RB1, CDKN1B, CDKN2A, TET2, PTEN, y TP53 [7, 9].
Muchos pacientes pueden asociar otros trastornos
hematoldgicos, como sindrome mielolodisplésico,
leucemia mieloide cronica, leucemia mieloide aguda
0 leucemia mielomonocitica cronica [1-2],
mostrando alteraciones moleculares comunes, y se
encuentran en estudio para futuras terapias.

El diagnéstico de la NCDPB se realiza,
fundamentalmente, por la histopatologia y el perfil
inmunohistoquimico [3]. En la tincion con
hematoxilina-eosina, se suele evidenciar en dermis e
hipodermis, separado de la epidermis por una zona
de Grenz, un infiltrado celular de mediano tamario,
con nucleo levemente irregular y cromatina fina
dispersa, siendo las mitosis variables [1, 3]. El
diagnostico diferencial incluye: el sarcoma mieloide,
la leucemia mieloide aguda, el linfoma linfoblastico
de células T, linfoma de células NK, entre otros [1, 2,
9]. Enlainmunohistoquimica destaca los marcadores
tipicos positivos CD56, CD4 y CD123, y la falta de
expresion de marcadores de células B, T, monociticas
o mieloides y NK, ayuda en el diagnostico difernecial
con otros linfomas y neoplasias hematoldgicas [2-4],
sin embago, la expresion de los marcadores es muy
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complejo y heterogéneo, incluso con marcadores
tipicos ausentes en algunos casos [1, 3, 7].

El prondstico de la NCDPB es pobre [2-5], y no hay
diferencias en la supervivencia en los pacientes con
clinica cuténea aislada inicial o si debutan con
afectacion sistémica simultanea [8]. Hasta la fecha no
existe consenso sobre el tratamietno O6ptimo,
aunque se recomienda tratar desde el inicio, incluso
en casos localizados [3, 4, 8]. Se ha utilizado
guimioterapia a base de esquemas modificados de
CHOP (ciclofosfamida, doxorubicina, vincristina y
prednisona) mostrando remision, pero con
frecuentes recidivas, con dificultad de alcanzar una
segunda remision. El tiempo medio de
supervivencia, después del diagnaostico, suele ser de
12-14 meses [1, 4, 9]. En ciertos pacientes adultos y
nifos se obtuvieron remisiones prolongadas, tras
trasplante de células madres hematopoyéticas
autélogos o alogénicas [3], y posterior a terapias
modificadas utilizadas en leucemias mieloides y
linfoides agudas [1-2]. Se ha reportado también
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