LINFOMA DE CELULAS NK/T EXTRANODAL TIPO NASAL

Maria Kurpis, Ana B. Diller, Patricia Calafat,
Alejandro Ruiz Lascano

Laboratorio de Patologia y Servicio de Dermatologia
Hospital Privado Centro Médico de Cérdoba

Introduccion

ElLinfoma de Células NK/T Extranodal
tipo nasal es una entidad poco frecuente ca-
racterizada por un amplio espectro morfolégico
(6) donde el infiltrado es a menudo
angiocéntrico con destruccion vascular y pro-
minente necrosis. La mayoria aparece como una
neoplasia de células NK EBV (+) CD36 (+ )
(7) y raros casos muestran EBV + CD56 -, con
fenotipo de célula T citotéxico.

Estos linfomas tienen una mayor preva-
lencia en Asia, Méjico y América Central y del
Sur (4). Ocurren més frecuentemente en adul-
tos y tienen mayor predileccion por el sexo mas-
culino.

Los sitios mds afectados son: cavidad
nasal, nasofaringe, piel, tejidos blandos, apa-
rato digestivo y testiculo. (2,5).

El pronéstico es variable, en general los
casos de localizacion extranasal, tienen un curso
agresivo con sobrevidas cortas y pobre respues-
ta al tratamiento. (6,8)

Resumen

La mayoria de los Linfomas que ocu-
rren en testiculo son Linfomas difusos de célu-
las grandes B. Nosotros reportamos un caso
de linfoma de células NK/T en un varén de 44
afios con compromiso cutdneo y testicular bi-
lateral, con curso altamente agresivo. Las cé-
lulas tumorales fueron positivas para ambos
CD56 y Virus de Epstein Barr (moléculas
encodadas EBER) y demostraron un patrén de
crecimiento angiocéntrico focal, un criterio
diagndstico muy importante para el tipo nasal
de linfoma NK/T.

DermatopatSlogos y uropatélogos de-
berian estar alertados acerca de esta rara enti-
dad, la cual puede solamente ser diagnosticada
después de un extensivo estudio
inmunohistoquimico.
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Abstract

The vast majority of lymphoma
occurring in the testis are diffuse large B-cell
Lymphoma. We report on a case of natural
killer/T cell lymphoma in a forty four year old
male, with bilateral testicular and cutaneous
involvement with a highly aggressive course.
The tumor cells were positive for both CD56
and Epstein Barr Virus, encoded EBER
molecules, and showed focal angiocentric
growth thus fullfiling the criteria for NK/T cell
lymphoma of nasal type.

Dermatopathologists and uropatho-
logists should be aware of this rare entity wich
may only be diagnosed after extensive
inmunohistochemical studies.

Key words: cutaneous lymphoma-
Extranodal NK/T lymphoma - with bilateral
testicular involvement - NK/T lymphoma with
cutaneous involvement.

Material y Métodos

Paciente de 44 afios. Se recibieron ta-
cos en consulta correspondientes a biopsias de
piel y testiculo derecho.

Se obtuvieron cortes de 3 a 4 micras,
coloreados con hematoxilina eosina que fue-
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ron observados con el microscopio de luz. Se
solicité un panel de inmunohistoquimica con
los siguientes anticuerpos monoclonales:
CD45-CD20-CD3-CD4-CD8-CD30-CD56- Ki
67 (MIB-I) y PLAP. Posteriormente se realizé
biologia molecular e hibridizacién in situ (de
ambas muestras en busca del EBV.)

Resultados

Los cortes de HE. revelaron en las mues-
tras de piel, una proliferacién monomorfa de
células medianas y grandes con nicleos
macrocariéticos, nucléolos prominentes y cito-
plasma abundante, que comprometian difusa-
mente la dermis y el TCS; destacdndose ade-
mds la presencia de microabscesos de Pautrier
y ciertos focos de angiocentrismo.

Una proliferacién celular similar com-
prometia difusamente el testiculo.

El inmunofenotipo observado fue el si-
guiente en ambas muestras: CD45,CD3, CD4,
CD8, CD56 fueron positivos, PLAP, CD20 y
CD30 negativos.

KI 67 (MIB -I) revel6 una positividad
del 96%. La biologia molecular reveld
monoclonalidad de la proliferacién linfoide y
la hibridizacién in situ demostré la presencia
de infeccién por EBV. Con todo lo anterior-
mente expuesto se elaboré la siguiente conclu-
sién diagndstica: Linfoma cutdneo T-NK (tipo
no nasal) con compromiso testicular asociado
a infeccion EBV. En el transcurso de la enfer-
medad, el paciente desarrollé importante com-
promiso cutineo de ambos miembros inferio-
res, donde las lesiones inicialmente
maculopurpiiricas, se transformaban rapida-
mente en placas y tumores que posteriormente
se ulceraban, lo cual denotaba un curso rdpida-
mente agresivo de la enfermedad, la que final-
mente comprometi6 el testiculo contralateral
(izquierdo) que también fue extirpado. El pa-
ciente recibié como tratamientos, ademis de
la orquiectomia bilateral, quimioterapia
sistémica y radioterapia local para las lesiones
tumorales de miembros inferiores.

Discusion

El Linfoma T -NK tipo no nasal,
CD56+, es una entidad con caracteristicas

morfolégicas e inmunofenotipicas similares a
las descriptas en la localizacién nasal. Es una
entidad poco comiin recientemente caracteri-
zada . En su presentacién extranodal es una
enfermedad de alto grado y curso altamente
agresivo (6,8) , frecuentemente asociada a in-
feccion por EBV. (7)

Existen pocos casos reportados en la
literatura de linfomas T-NK con compromiso
primario cutdneo no nasal (5) y posteriormen-
te afectacion testicular bilateral. (2)

En nuestro caso luego de un minucioso
interrogatorio, el paciente refiri6 que las lesio-
nes cutdneas precedieron en varios meses a la
masa testicular. Las mismas fueron de inicio
méculo-purpiricas localizadas en la raiz del
miembro inferior derecho y tratadas con
corticoides topicos, en poco tiempo evolucio-
naron a placas y posteriormente a tumores ul-
cerados, tal y como se lo reporta en la literatu-
ra. Durante el transcurso de la enfermedad se
comprometieron secuencialmente el testiculo
izquierdo y el miembro inferior homolateral.
La estadificacion del paciente no revelé com-
promiso de otros érganos.

La expresién del CD56 en constituyen-
tes testiculares normales podria explicar la ten-
dencia de estos Linfomas T-NK tipo no nasal
a localizarse en este 6rgano.

El pronéstico de estos linfomas es po-
bre, con una sobrevida promedio de 11 meses.
(6,8).

El tratamiento de eleccidn es la quimio-
terapia sistémica. Las lesiones solitarias pue-
den ser tratadas con radioterapia. La
orquiectomia contralateral fue realizada en
nuestro paciente para descartar la posibilidad
de una segunda neoplasia.

Conclusiones

El linfoma de células NK/T tipo nasal
asociado a EBV con compromiso cutdneo y
testicular bilateral, es una entidad poco fre-
cuente, de curso clinico agresivo y mal pro-
néstico a pesar de la terapéutica agresiva, con
una sobrevida global no mayor a los 11 meses;
es por ello que consideramos que tanto
dermatopatélogos como uropatélogos , debe-
riamos estar alertados acerca de esta rara enti-
dad.
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Fig. 1. Linfoma de células NK/T extranodal.
Denso infiltrado en banda de linfocitos
atfpicos con compromiso de la dermis su-
perficial y profunda con angiocentrismo
focal. (piel de miembro inferior) HE, 10 x.

Fig. 2. Linfoma de células NK/T extranodal.
Denso infiltrado de linfocitos atipicos con

compromiso de la dermis superficial y pro-
funda. HE.) 40 x.

Fig. 3. Linfoma de células NK/T extranodal.
Denso infiltrado de linfocitos atipicos con
compromiso de tejido celular subcutdneo
tipo paniculitis simil. HE, 20 x.

Fig. 4. Linfoma de células NK/T extranodal.
Denso infiltrado de linfocitos atipicos con

epidermotropismo  (microabsceso)
Inmunomarcacién con CD3 positivo.

Fig. 5. Macroscopia. Testiculo ocupado en un
90% por un tumor gris blanquecino de con-
sistencia firme, con pequefias dreas de he-
morragia.

Fig. 6. Infiltracién difusa testicular por
linfocitos atipicos con dreas de
angiocentrismo. HE, 20 x.

Fig. 7. Infiltracién difusa testicular por

linfocitos atipicos. Inmunomarcacién con
CD 56 positivo, 20 x.

Fig. 8. Infiltracién difusa testicular por
linfocitos atipicos. Angiocentrismo. In-
munomarcacion con CD56 positivo, 20 x.
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