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2 POBLACIONES LINFOIDES....

Poblacién minoritaria: Células linfoides pequefias




2 Poblaciones linfoides distintas....

. diagnoéstico ?

iSabemos lo que no es!




INFILTRACION SUBCUTANEA POR
PROCESO HEMATO-LINFOIDE
NEOPLASTICO



SKIN
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The lllustrated Guide P
Third Edition

Lorenzo Cey

rroni « Kevin Gatter « Helmut Kerl
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Neopla: pitelial

Neoplasia hemato-
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Linfoma T

CD56+ Lymphoma With Skin
Involvement
Clinicopathologic Features and
Classification

Robert Gniadecki, MD, DMS; Kristian Rossen, MD; Elisabeth Ralfkier, MO, DM5; et al

Linfomma NK/T extranodal de
tipo nasal

Table 4. Inmunohistochemical and Molecular
Characteristics of CD56* Lymphoma*

Nasal-Type Natural Subcutaneous
Blastic Killer-Cell/T-Cell Panniculitislike

Indicator Lymphoma Lymphoma Lymphoma
GD3! 15.7 (6.4-25.0)  63.6 (52.9-73.4) 81.3(6/.7-94.8)
CcD4* 92.2 (85.6-98.7) 31.1 (17.6-44.6) 3.8(0.1-11.2)
cD8* 1.6 (0.1-4.7) 2.1(0.1-6.3) 7.4(0.1-17.3)
GD30¢ 36(0.1-104)y 229 (11.0-34.8) 50.0 (22.5-745)
T-cell receptor 48(01-11.2) 222 (10.1-34.4) 32.1(14.8-49.4)

gene

rearrangement

Linfoma primario cutaneo T
citotoxico y epidermotropo
CD8+

Linfoma primario cutaneo T
gamma - delta

*Data are percentage of patients (35% confidence interval). For CD3*,
cytoplasmic or membrane expression was considered positive.




Linfoma T

SKIN
LYMPHOMA

Third Edition

TEBE

Epidemiologia : Asia,
s'idamérica central.
Ad.\ltos edad media

Presen:acion _linica

Etiolegia * EBV

—
CD 56 +
Granzima +
TIA1 +

Linforna NK/T extranodal
de tipo nasal

Linfoma primario cutaneo T citotoxico y
epidermotropo CD8+

Linfoma primario cutaneo T gamma - delta

CD56-positive (n:
skin

) lymphoma arising on the

Report of two cases and rey

Shin-ichi Ansai, Kunihiko Ma likio Matsuda, Souichi Saitoh, Shinobu Suwa,
Hircki Saitoh, Mikio Ohtsuka o




COMC YNGY

¢Qué hacemos con nuestro caso?

Lo informamos L Dejamos el caso tal
e como entidad cual
benigna

- Ampliamos panel _q No es posible el ‘>
IH estudiamos diagnostico
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NEOPLASIA DE CELULAS
DENTRITICAS PLASMOCITOIDES
BLASTICA



NEOPLASIA DE CELULAS DENTRITICAS

PLASMOCITOIDES BLASTICA

0,25-0,7% de

los linfomas.
<1% de las

leucemias

Cerroni L. Skin Lymphomas. 4th ed. Oxford, UK: Wiley-Blackwell; 2014.

-

\
Clinica cutanea inicial,

progresa rapido a
cuadro sistémico
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NEOPLASIA DE CELULAS DENTRITICAS
PLASMOCITOIDES BLASTICA

TABLA 1. Dviagndstico diferencial entre la neoplasia hematodérmica CD4+CD56+ v otras neoplasias hematoldgicas con
infiltracidon cotinea®*

CARACTERISTICAS NH L LTNK LCT L
Célula de ongen CDF /2 Mieloblasto, Celula NK, Linfocio T Lintocito B {diferentes
manoblasto linfocito T citoftxico etapas de maduracion)

Mortologia
histopatologia

Infiltracion de la
dermis ¥ TCS,
zona de Grenz,
celulas de aspecto
maabono, tamadio
mediano, niclen
redondo, nocledlos
ocasionales y
citoplasma basofilo
escaso. En frons,
ocasionales
prolongaciones
citoplasmicas y
zona clara de
Golg. Mecrosis ¥
angiocentncidad
poco frecuente

Infiltracion de la
dermis y TCS,
celalas de tamafio
mediano a grands,
nicleos redondos o
plegados, cromatina
muy fina, miltiples

nucledlos prominentes,
citoplasma abundante

¥ &N OCAsInNes
prolongaciones
citoplasmicas

[nfilracion de la
dermis ¥ TCS,
Imvasion y
destruccion de vasos
SANGUInais con
NECrnsls Sxtensa.
Puede afectar
epidermis. Celulas
de tamaiio vanado,
mibcleo rregular
awal y citoplasma
claro. Puede haber
infilirado
inflamatorio
aspciado

Varos subtipos:

MEF, 55, ATLL, eic.

Intiliracion de la
epidermis, dermis
y TCS. Células
peguedias a
medianas, micles
cerebriforme
{ME 55)

En ocasiones me
hay afeccion
cpidermica (55]
Ceélulas medianas
a grandes con
nuclen
cerchriforme
{ATLL)

Varios subtipos: PCMEL,
PCFCL, PCLBLL, etc.
Infiltracion de la dermis
vy TCS. Predominan
Iinfocitos pequeiios,
células B wde la zona
marginalx, celulas
plasmaticas {PCMZL).
Mezcla de centrociios y
centroblasios, patmon
folicular o difuso {PCFCL).
Predominan celulas
grandes con morfologia
de mmunoblasios,

patran difuse (PCLECL)

REV ESF PATOL 2007; Vol 40, n." 12 11-22
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CD123 NO ES UN MARCADOR ESPECIFICO DE CELULAS DENDRITICAS PLASMOCITOIDES

LYMPHOID NEOPLASIA

SPIEB, a novel immunohistochemical marker for human blastic plasmacytoid
dendpritic cell neoplasms: characterization of its expression in major

hematolymphoid neoplasms

*Santiago Montes-Moreno,” *Rocio Ramos-Medina,? Azahara Martinez-Ldpez,” Carlos Barrionuevo Comejo,?
Alejandro Parra Cubillos,! Shirley Quintana-Truyengue,? Socorro Marla Rodriguez Pinilla.* Raquel Pajares, 5
Lydia Sanchez-Verde,* Jorge Martinez-Torrecuadrada,? Giovanna Roncador,? and Miguel Angel Piris!

1Pathology Department, Hospital Universitario Mamués de Valdecilla, Instituto de Formacion e Investigacion Marqués de Valdecilla, Santander, Spain;
“Monoclonal Antibody Unit, CMIO, Madrid, Spain; ®Instituto Nacional de Enfermedades Meopldsicas, Lima, Peru; *Pathology Department, Fundacion Jimenaz
Diaz, Madrid, Spain; and SHistology and Immunchistochemistry Unit, Centro Nacional de Investigaciones Oncoldgicas, Madrid, Spain

m SPIB is an Ets transcription factor that is expressed exclusively in mature B cells, T-cell
progenitors, and plasmacytoid dendritic cells. In the present study, we developed a novel

* SPIBis an Ets transcription mAb against the SPIB proteln and characterized its expression in major hematolymphoid
factor involved in plasmacy- neoplasms, including a series of 45 cases of blasiic plasmacytoid dendritic cell (BPDC)
toid dendritic cell differentia- neoplasms and their potential cutaneous mimics. We found that SPIB is expressed heteroge-
tion. neously among B- and T-cell lymphoma types. Interestingly, SPIB Is expressed in a large

proportion of nongerminal center type DLBCLs. In cutaneous neoplasms, SPIB Is overex-
pressed in all BPDC neoplasms, but none of its cutaneous mimics. SPIB remains overex-
pressed in all cases that lack 1 or 2 of the markers used for BPDC neoplasms (ie, CD4, CD56,
. TCL1, and CD123). We conclude that SPIE expression can be used as a tool for diagnosing
dritic cell neoplasms.

P BPDC neoplasms, but it needs to be tested in conjunction with the growing arsenal of markers
for human plasmacytoid dendritic cells. (Blood. 2013;121(4):643-647)

+ SPIB protein expression can
be used as a marker for hu-
man blastic plasmacytoid den-
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Evolucion

CLINICA
INDOLENTE

Nuestro paciente: Bx MO no afectada.
En remision completa a la espera
trasplante alogénico.




Es rara, esta infradiagnosticada.

Presentacion clinica indolente contrasta con la diseminacion
sistémica y agresiva de esta enfermedad.

El diagndstico diferencial se ha de considerar diferentes linfomas
cutaneos, leucemias, y la histiocitosis de células de Langerhans, que
se descartan por el perfil inmunohistoquimico.

No existe una pauta terapéutica establecida. Trasplante alogénico
de eleccion.
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Muchas gracias por vuestra atencion



