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Resumen

Los linfomas cutaneos (LCP) son un grupo de linfo-
ma no Hodgkin de baja frecuencia. Para su diagnos-
tico es imprescindible el estudio anatomo-patologico
que permite su clasificacion y estadificacion poste-
rior. Los tipos mas comunes de LCP en nifios son
los linfomas de células T maduras cutaneas (LCCT)
y las enfermedades linfoproliferativas CD30+. El
pronostico depende del estadio de la enfermedad
al diagnostico, grado de afectacion de la piel y pre-
sencia o ausencia de enfermedad extracutanea. Las
terapias dirigidas a la piel se recomiendan para los
pacientes con enfermedad localizada. Se describen
cuatro casos clinicos pediatricos y una revision de la
literatura actualizada.
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Abstract

Cutaneous lymphomas (PCL) are a group of low
frequency non-Hodgkin’s lymphoma. For its
diagnosis, the anatomical-pathological study that
allows its classification and subsequent staging
is essential. The most common types of PCL in
children are cutaneous mature T-cell lymphomas
(CTCL) and CD30+ lymphoproliferative diseases.
Prognosis depends on the stage of the disease at
diagnosis, degree of skin involvement and presence
or absence of extra-cutaneous disease. Skin-directed
therapies are recommended for patients with
localized disease. Four pediatric clinical cases are
described with a subsequent review of the current
literature.
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El linfoma no Hodgkin (LNH) es una de las neopla-
sias mas frecuentes en nifios y adolescentes. Exis-
ten cuatro tipos histoldgicos mayores: a) linfomas
B maduros, dentro de los cuales encontramos el lin-
foma de Burkitt (39%), linfoma difuso de grandes
células B (16%), b) linfoma linfoblastico (28%) y ¢)
linfoma anaplésico de grandes células (10%). Apro-
ximadamente un 7% de LNH incluyen tipos histo-
logicos inusuales dentro de los cuales encontramos
a los LNH cutaneos. Estos son un grupo amplio de
LNH extranodales que pueden aparecer como lin-
foma cutaneo primario (LCP) o como infiltracion

secundaria en la piel a partir de un LNH sistémico.
La frecuencia de linfomas cutaneos en la infancia
es baja. Tanto en adultos como en nifios, el diag-
noéstico de linfoma cutaneo presenta un desafio que
requiere precision en el diagnostico y en su abordaje
terapéutico.

En 2006, la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) y la Organizacion Europea para la Investi-
gacion y Tratamiento del Cancer (EORTC) consen-
suaron una nueva clasificacion para los linfomas
cutaneos (Tabla 1),

Tabla 1.

Linfomas cutaneos de células Ty NK

Micosis fungoide

Variantes y subtipos de micosis fungoide
- Micosis fungoide foliculotropica
- Reticulosis pagetoide
- Piel granulomatosa laxa

Sindrome de Sézary

Leucemia/linfoma de células T del adulto

Desordenes linfoproliferativos cutaneos primarios CD30+
- Linfoma de células grandes anaplésico cutaneo primario
- Papulosis linfomatoidea

Linfoma de células T simil paniculitis subcutanea

Linfoma de células T NK extra nodal, tipo nasal

sional)

Linfomas de células T periféricos cutaneos primarios, no especificos
- Linfoma de células T CD8+ epidermotropo, cutaneo primario agresivo (provisional)
- Linfoma de células T gamma/delta cutaneo (provisional)
- Linfoma de células T pleomorficas de pequefio/mediano tamafio CD4+ cutaneo primario (provi-

Linfomas cutaneos de células B

Linfoma de células B cutaneo primario de la zona marginal
Linfoma de células B cutaneo primario del foliculo central
Linfoma de células B grandes difuso cutaneo primario de la pierna

Linfoma de células B grandes difuso cutaneo primario, otros
- Linfoma B de células grandes intravascular (CBCL)

Neoplasias de precursores hematologicos

Linfoma clasico de células NK

La prevalencia de ciertas variantes histologicas de-
pende del grupo etario en estudio. Los tipos mas co-
munes de LCP en nifios son los linfomas de células
T maduras cutaneas (LCCT), dentro de ellos ciertas
variantes de micosis fungoide (MF), la forma hipo-
pigmentada es la mas frecuente y el sindrome de
Sézary es extremadamente raro. Las enfermedades
linfoproliferativas CD30 +, que incluyen la papulo-
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sis linfomatoide (PL) y el linfoma cutaneo anaplasi-
co de células grandes (LCACG), representan el se-
gundo subtipo mas comln en nifios, prevaleciendo
la PL sobre el LCACG. Los linfomas cutaneos de
células B maduras (LCCB) se presentan en menor
porcentaje en comparacion con LCCT®,

El pronostico depende del estadio de la enfermedad
al diagnostico, grado de afectacion de la piel y pre-
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sencia o ausencia de enfermedad extracutanea. La
mayoria de los pacientes pediatricos presentan en-
fermedad localizada, siendo poco frecuente la pro-
gresion a estadios mas avanzados. La eleccion del
tratamiento es independiente de la edad y depende

Caso 1

Paciente de 11 meses, sexo masculino, sin antece-
dentes patologicos previos.

Comenzo a los tres meses de vida con lesiones cu-
taneas eritematosas, hiimedas que evolucionaron a
lesiones costrosas con descamacion posterior, que
comprometieron inicialmente la mano izquierda y
luego se extendieron a tronco y miembros inferiores.
En seguimiento pediatrico cumplié multiples esque-
mas antibidticos asumiéndose el cuadro de etiologia
infecciosa.

Debido a persistencia de la sintomatologia fue eva-
luado en el Servicio de Dermatologia donde reali-
zaron biopsia de piel cuyo resultado fue: “Denso
infiltrado constituido por células de pequefio y me-
diano tamaifio atipicas con nucleo cerebriforme que
se disponen borrando la union dermoepidérmica ex-
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de la localizacion y estadio.

Se presentan cuatro casos clinicos de pacientes con
diagnostico de linfoma T cutaneo, en sus diferentes
subtipos, evaluados en la Unidad de Hematologia
del Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez.

tendiéndose hacia dermis media con compromiso de
estructuras anexiales. Presencia de prominente epi-
dermotropismo con formacion de acimulos (micro
abscesos)”.

Inmunohistoquimica: CD3+, TIA-1+, CD5+, CD4-,
CD8-, CD30-.

Biopsia evaluada por National Institute and Health
(Bethesda, USA, Dra. Jaffe).

Diagnostico: Papulosis linfomatoide tipo B.

Se realizd puncion aspiracion de médula 6sea que
resulté normal en la morfologia y en el estudio mo-
lecular.

Recibio tratamiento con corticoides sistémicos por
tres semanas y topico por 9 meses.

En remision completa a la fecha, continua segui-
miento por Hematologia.
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Caso 2

Paciente de 9 meses, sexo masculino, sin anteceden-
tes perinatologicos ni patologicos previos.

Present6 a los dos meses de vida una lesion ampollar
Unica en zona de deltoides izquierdo asociada a sin-
drome febril. Resolvio ad integrum sin tratamiento.
Por recurrencia de la sintomatologia en dos opor-
tunidades, caracterizada por aparicion de lesiones
ampollares de distinta localizacion, fue evaluado
inicialmente por el Servicio de Dermatologia y de-
rivado posteriormente a la Unidad de Hematologia.
Biopsia de lesion cutanea: “Epidermis ulcerada

Caso 3

Paciente de 2 afios, sexo femenino, sin antecedentes
patologicos previos. Consulto al Servicio de Derma-
tologia por lesiones en miembros superiores e infe-
riores nodulares eritematosas, violaceas, dolorosas
de un mes y medio de evolucion. No presentd da-
tos positivos en el laboratorio de control ni en las
serologias virales y parasitarias. PPD negativa. Se
realizo biopsia de lesion cutanea: “Monoclonalidad
CD3, CD8, en linfocitos atipicos, tamafio pequefio

con costra fibrinoleucocitaria. La dermis papilar y
reticular presenta denso infiltrado inflamatorio mo-
nonuclear linfocitario que se identifica con células
grandes con nucleo central con uno o varios nucléo-
los y citoplasma eosindfilo”.

Inmunohistoquimica: CD3+ difuso, CD4+, CD30+.
Diagnostico: papulosis linfomatoide tipo A-
Puncioén aspiracion de médula dsea: normal.
Continta en seguimiento por Dermatologia y He-
matologia en forma mensual en remision completa
a la fecha.

y mediano, nicleo hipercromatico de tipica locali-
zacion en anillos rodeando zona de necrosis grasas,
CD68+ en histiocitos”.

Puncion aspiracion de medula 6sea: normal.
Biologia molecular: rearreglo del TCR gamma negativo.
Diagnostico: linfoma T tipo simil paniculitis.

Se mantuvo conducta expectante en cuanto al trata-
miento. Continta seguimiento por Hematologia en
forma anual en remision completa a la fecha.
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Caso 4

Paciente de sexo masculino de 7 afios de edad pre-
viamente sano que comenzo seis meses previos a
la consulta con lesiones maculares hipopigmentadas
en tronco y miembros inferiores, sin otra sintomato-
logia agregada. Es valorado por pediatra de cabece-
ra quien debido a persistencia de lesiones deriva al
nifo al Servicio de Dermatologia.

Se realizo biopsia de lesiones: “Fragmento cutaneo
que presenta infiltracion linfoide dérmica y epider-
motropa constituida por linfocitos de tamafio peque-
fio y mediano con distribucion individual a nivel de
la capa basal y ocasionales nidos intraepidérmicos.

PEDIATRIA (ARTICULO ORIGINAL)

Se observa vacuolizacion de la capa basal, hiperpa-
raqueratosis, hipergranulosis focal e incontinencia
pigmentaria”.

Inmunohistoquimica: CD3+, CD4-, CD8+, CD20-.
Con diagnoéstico de micosis fungoide inicid segui-
miento en Unidad de Hematologia.

Se realizo citometria de flujo para inmunomarcacion
de sangre periférica que no evidencio6 patologia.
Biologia molecular: resultado pendiente.
Actualmente realizando tratamiento con fototerapia
con rayos UV.

Caso | Patron histologico Inmunohistoquimica Diagnostico

1 Difuso CD3, TIAL, CD5 : + Papulosis linfomatoide tipo B
CD4,CD8,CD30,CD20 :-

2 Difuso CD3,CD4,CD30 : + Papulosis linfomatoide tipo A
CD8,CD20 : -

3 Subcutaneo CD3,CD8 : + Linfoma T tipo paniculitis
CD4,CD30,CD20 : -

4 Epidermotropo CD3,CD8:+ Micosis fungoide
CD4,CD20:-
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Discusion

Los linfomas cutdneos primarios son linfomas no
Hodgkin extranodales que, por definicion, no pre-
sentan evidencia de afectacion extracutanea al mo-
mento del diagnostico y dentro de los 6 meses si-
guientes. En contraste con el linfoma no Hodgkin
nodal, la mayoria de los cuales son originados en
células B, la mayoria (aproximadamente el 75%)
son derivados de células T. La incidencia de LCCT
aumenta con la edad. Dentro de ellos la micosis fun-
goide es la forma mas comun tanto en adultos como
en niflos. Clinicamente suelen manifestarse en for-
ma indolente con una progresion lenta durante afios
(tiempo promedio al diagnostico de 5 afios)®.

La incidencia de MF en Pediatria varia en un ran-
go de 10-65% de los linfomas cutaneos, siendo mas
frecuente en el grupo de adolescentes (edad media
de presentacion 10 afos) con un leve predominio
masculino®®. Sin embargo la verdadera incidencia
podria ser mayor, ya que existe un subdiagnostico
importante en la poblacion pediatrica®. Existen va-
riaciones geograficas y étnicas en la tasa de inciden-
cia, siendo mas frecuente en Asia, islas del Pacifico
y en blancos hispanicos®. En el grupo de edad pe-
diatrica ciertas variantes, como la MF hipopigmen-
tada, parece ser la mas comiinmente encontrada. En
diferentes estudios se ha descripto una frecuencia de
MF hipopigmentada entre el 21% y el 72,5% de to-
dos los casos de MF. Una frecuencia atin mayor del
78% se publico recientemente en uno de los mayo-
res estudios de cohorte de nifios con MF en América
del Norte”. La MF folicular es otra variante que re-
presenta el 36% de todos los pacientes®. La varian-
te unilesional con enfermedad localizada también se
presenta con mayor frecuencia en el grupo de edad
pediatrica. Otros subtipos agresivos de LCCT, como
el sindrome de Sézary, se ven raramente en este gru-
po etario.

Entre los trastornos linfoproliferativos CD30+
(LYP), la papulosis linfomatoide (PL) es frecuente
en nifos, representando el 34.5% de todos los lin-
fomas cutaneos pediatricos. E1 LACG primario es
muy poco frecuente, mientras que el compromiso de
la piel secundario a un LACG sistémico se puede
ver en hasta el 25% de los casos®.

Con respecto a la etiopatogenia, resulta necesario
revisar el papel del linfocito T. Los linfocitos T son
los responsables de coordinar la respuesta inmune
celular. Existen tres tipos principales de linfocitos
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T: helper, citotoxicos y de memoria. Se caracterizan
por presentar un receptor en la superficie de la mem-
brana, el receptor de células T (TCR), constituido
por las cadenas alfa beta y gamma delta.

Los linfocitos T naive, al emigrar del ganglio lin-
fatico, expresan el antigeno linfocitario cutaneo y
receptores de quimioquinas (por ej. CCR4, CCRS,
CCR10). Unidos a sus antigenos se diferencian en
dos grupos: linfocitos T de memoria que conservan
la capacidad de acceder a sangre periférica y linfoci-
tos T efectores, que se dirigen de la sangre a tejidos
extranodales.

Las células T de memoria presentan capacidad de
migrar a sangre periférica y a piel, se caracterizan
por presentar vida media larga y ser resistentes a la
apoptosis, siendo las responsables de la disemina-
cion y la afectacion sistémica de los linfomas. Los
linfocitos T efectores son los que se encuentran
afectados en la mayoria de los casos de micosis fun-
goide. Tienen alta afinidad antigeno-receptora, se
encuentran alojados en la piel y no tienen capaci-
dad para migrar a sangre periférica, por lo cual la
diseminacion sistémica es rara en este tipo de lin-
fomas-12),

El gen del receptor TCR suele estar implicado en
translocaciones cromosomicas recurrentes en leuce-
mias y linfomas linfoblasticos de células T, pero rara
vez esta comprometido en los trastornos linfoproli-
ferativos de células T maduras.

Anatomia patologica

Sin duda el examen histologico juega un rol prota-
gonico en el diagnostico, siendo el punto de partida
para el estudio del paciente.

En la practica pueden distinguirse seis patrones ti-
sulares: a) epidermotropo, b) nodular, c) difuso, d)
subcutaneo, e) angiocéntrico/angiodestructivo y f)
intravascular.

Estos patrones pueden observarse en un tipo de lin-
foma durante toda su evolucién o estar presentes
solo en un estadio de la enfermedad.

Micosis fungoide. Los hallazgos histologicos en los
estadios iniciales pueden ser muy sutiles, represen-
tando un verdadero desafio diagndstico. Los linfoci-
tos muestran atipia leve y se disponen caracteristi-
camente en la unién dermoepidérmica conformando
una fila, con escaso epidermotropismo (estadio en
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parche). Los microabscesos de Pautrier son mas fre-
cuentes en el estadio en placa, junto a un denso infil-
trado en banda. El inmunofenotipo clasico es CD3,
CD4, CD5 positivos y CD8 negativo, con pérdida de
la expresion de CD7.

Nuestro caso present6 la variante clinica hipopig-
mentada, con inmunofenotipo CDS8 positivo, en
coincidencia con lo descripto en la literatura en los
casos pediatricos.

Papulosis linfomatoide

Presenta un amplio espectro de manifestaciones
histoldgicas, distinguiéndose 5 tipos mayores que
difieren en el patron histologico (nodular/difuso,
epidermotropo, angioinvasivo), composicion del in-
filtrado (disposicion de células atipicas CD30 posi-
tivas) y agregado de infiltrado inflamatorio reactivo.
Todas las variantes (A, B, C, D y E) expresan mar-
cadores T en los linfocitos atipicos y CD30, excepto
el tipo histoldgico B, donde su expresion es variable
(0% al 77%). Uno de nuestros casos correspondi6 a
este subtipo.

Linfoma T tipo paniculitis

La caracteristica histoldgica de este linfoma subcu-
taneo es la afectacion del tejido adiposo hipodérmi-
co por un infiltrado linfoide de células de pequeiio a
mediano tamafio con pleomorfismo nuclear, que se
disponen en el lobulillo adiposo.

Las células se disponen rodeando los lipocitos (rim-
ming). Si bien esta distribucion del infiltrado es de
ayuda diagnostica, puede observarse en otras entida-
des (paniculitis lupica, otros linfomas subcutaneos).
El inmunofenotipo es CD3, CD8 positivos y CD56
y CD4 negativos. No se asocia al virus de Epstein
Barr?.

En cuanto a las caracteristicas clinicas, la MF se
puede presentar clinicamente como lesiones par-
cheadas, placas o tumores”. Los hallazgos al diag-
néstico pueden simular eczema, psoriasis o lupus
eritematoso sistémico (LES). La forma hipopig-
mentada puede ser confundida con vitiligo o piti-
riasis alba. Tiende a ocurrir més frecuentemente en
pacientes con piel mas oscura, especialmente los fo-
totipos de piel IV-VI. Las lesiones suelen aparecer
en los muslos, gluteos y otras zonas protegidas de la
exposicion solar®. En caso de progresion de enfer-
medad pueden manifestarse como placas papuloes-
camosas o tumores, con compromiso ganglionar y
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visceral (3,3% de los casos). La forma hipopigmen-
tada tiende a presentar buen pronodstico; el estadio
tumoral, la forma eritrodérmica, la transformacion
a grandes células es extremadamente rara en nifios.
Se ha descripto en algunos estudios un aumento del
riesgo de desarrollar segundos tumores asociado al
tratamiento con fototerapia.

La presentacion clinica de los trastornos linfopro-
liferativos CD30 positivos en los nifios es similar
a la observada en adultos y se presentan como le-
siones cutaneas papulonodulares agrupadas o dise-
minadas auto-cicatrizantes que afectan el tronco y
las extremidades. Las lesiones muestran regresion
espontanea en semanas o meses, pero puede ocurrir
una diseminacion, que puede manifestarse simulta-
neamente con MF.

El LCACG primario es muy raro en nifios. Se pre-
senta con lesiones nodulares solitarias, agrupadas o
multifocales que rara vez retrogradan espontanea-
mente®.

El linfoma T subcutdneo paniculitico se presenta
como nodulos o placas unicas o multiples que pue-
den involucrar solamente los miembros inferiores o
ser diseminados. La ulceracion y los sintomas sisté-
micos como fiebre, fatiga y pérdida de peso son fre-
cuentes. Sin embargo, la diseminacion extracutanea
es rara. Después de la regresion pueden desarrollar
como secuela areas de lipoatrofia. La linfadenopa-
tia generalmente estd ausente. Hasta el 20% de los
pacientes pueden tener asociadas enfermedades au-
toinmunes, mas comunmente lupus sistémico erite-
matoso (SLE) y, en menor proporcion, artritis reu-
matoidea juvenil, enfermedad de Sjogren y tejido
conectivo mixto!'?.

El diagnéstico de LCCT en nifios es dificil, ya que
las caracteristicas clinicas de MF y otras dermato-
sis inflamatorias pueden ser similares y la biopsia
de piel no suele realizarse como estudio inicial en
nifios. En estudios pediatricos se ha informado un
retraso en el diagnostico de MF con un tiempo pro-
medio de 5.4 afios entre el inicio de los sintomas y el
momento del diagndstico>'®. La PL y el LCACG
presentan caracteristicas histoloégicas e inmunofeno-
tipicas superpuestas, por lo tanto la correlacion cli-
nica es esencial y el diagnostico final se basa en una
combinacion de hallazgos clinicos, histologicos, fe-
notipicos y genéticos moleculares. El elemento cla-
ve en el diagnodstico es la biopsia de la piel.

Los desarrollos recientes en técnicas moleculares
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han llevado a la identificacion de poblaciones de
células T monoclonales basadas en la deteccion de
alteraciones en los genes codificadores de recepto-
res de células T (TCR). Dichas técnicas se han apli-
cado para apoyar el diagndstico de linfoma nodal o
extraganglionar!”"'®, Seglin estudios, se sugiere que
el analisis del reordenamiento del TCR en pacientes
con LCCT es un complemento de los criterios prin-
cipales de estadificacion convencional. Su deteccion
se asocia con un pronostico desfavorable, indicando
que podrian ser de utilidad tanto diagnostica como
prondstica.

La estadificacion precisa es importante, ya que las
estrategias terapéuticas dependen de la etapa de la
enfermedad. La mayoria de los casos de MF pedia-
trica se presentan como una enfermedad localizada
y la mayoria de los estudios no demuestran progre-
sion de la enfermedad mas alla de la piel. En la lite-
ratura existe desacuerdo con respecto al pronostico
de la MF de aparicion juvenil, la mayoria de los es-
tudios indican que tiene un curso clinico indolente
y no esta asociada con peor pronostico'”?%. Recien-
temente se ha informado un incremento en el ries-
go de neoplasias secundarias, como enfermedades
linfoproliferativas y melanoma®”. Se ha planteado
que la fototerapia podria estar relacionada a largo
plazo con el desarrollo de melanoma posterior®?. El
prondstico de trastornos linfoproliferativos CD30+
en la infancia, al igual que en adultos, es excelente.
Considerando que la PL en la infancia puede estar
asociada con otras neoplasias hematologicas®?, se
justifica un seguimiento clinico. El linfoma cutdneo
primario de células grandes anaplasico es muy raro
antes de los 20 afios de edad®-*3¥ en contraste con
su homologo sistémico, LACG CD30 nodal, que es
relativamente mas comun en los nifios. Por lo tanto,
es muy importante diferenciar estas dos entidades,
ya que el LACG con compromiso cutaneo secun-
dario tiene un curso clinico mas agresivo y requiere
poliquimioterapia sistémica como tratamiento.

El tratamiento del linfoma cutdneo primario de cé-
lulas T depende de la etapa de la enfermedad y del
grado de participacion de la piel. Las terapias diri-
gidas a la piel utilizadas en estadios tempranos de
LCCT pueden dar lugar a una remision completa y
a veces duradera, mientras que las etapas avanzadas
de LCCT requieren terapia sistémica.

El beneficio de la terapia debe ser cuidadosamen-
te sopesado en contra de su efecto secundario po-
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tencial a largo plazo. Las terapias dirigidas a la piel
se recomiendan para los pacientes con enfermedad
localizada. Las opciones disponibles para el trata-
miento de MF en nifios incluyen tratamientos topi-
cos, tales como corticoides, bexaroteno y fototera-
pia, incluyendo UVB de banda estrecha y PUVA.
Incluso después de una buena respuesta a la terapia,
la recaida de la enfermedad en los nifios es frecuente
y los pacientes pueden someterse a la misma mo-
dalidad de tratamiento utilizada. Las combinaciones
de terapias dirigidas a la piel pueden usarse en en-
fermedades refractarias y el programa de manteni-
miento puede incorporarse una vez lograda la res-
puesta completa para evitar la recurrencia®.

Los trastornos linfoproliferativos cutaneos prima-
rios CD30+ tienen un prondstico excelente y, por lo
tanto, se debe evitar el tratamiento excesivamente
agresivo. Una vez mas, la distincion de LCACG
de LACG sistémica con manifestacion cutanea se-
cundaria es critica, ya que éste ultimo requiere un
manejo agresivo y, en contraste con LACG nodal,
LCACG en nifios es muy raro®?. El tratamiento lo-
cal con escision y/o radioterapia local seguida de un
seguimiento cuidadoso se justifica después de la ex-
clusion de LACG nodal.

La terapéutica de la PL depende del nimero de lesio-
nes y la frecuencia de las erupciones. Los tratamien-
tos mas comunmente utilizados incluyen esteroides
topicos, fototerapia (PUVA o UVB) y metotrexato
oral a dosis bajas. Ninguna de las terapias disponi-
bles para PL son eficaces en la prevencion de se-
gundos linfomas, por lo que las complicaciones a
largo plazo y los efectos secundarios potenciales del
tratamiento tienen que ser sopesados frente al buen
prondstico y el resultado caracteristico de PL®Y,
Como sintesis, los linfomas cutaneos conforman
una patologia poco frecuente en la edad peditrica,
por lo que hay que tener una alto indice de sospe-
cha. Se recomienda ante toda dermatosis refractaria
al tratamiento convencional, su pronta derivacion al
dermatdlogo y realizacion de biopsia cutanea para el
diagndstico anatomo-patologico.

La estatificacion debe ser rigurosa, ya que de eso
depende el tratamiento a instaurar. Se deben consi-
derar la presentacion clinica, tipo histologico, exten-
sion de la enfermedad con estudios ad hoc, estudio
del reordenamiento del receptor TCR por biologia
molecular y, eventualmente, imagenes (TAC).

Si bien es una patologia que presenta una evolucion
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favorable en la mayoria de los casos, se debe reali-
zar un seguimiento multidisciplinario tanto derma-
toloégico como hematoldgico a largo plazo.

Declaracion de conflictos de interés:
Los autores declaran que no poseen conflictos de interés.
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