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Fundamento y objetivos: La leucemia de células dendriticas plasmocitoides estd incluida dentro de las leucemias
mieloblasticas en la clasificacién de la OMS de 2008. Inicialmente clasificada como leucemia/linfoma blastico de
células NK, requirié del desarrollo de anticuerpos monoclonales mas especificos que demostraron que parte de los
linfomas blasticos NK se correspondian con células dendriticas plasmocitoides, siendo entonces ubicada en un nuevo
contexto de neoplasia hematodérmica. Por citologia y la expresion de CD56 suponen un origen de precursores NK.
Se han propuesto varias teorias acerca de la ontogenia de la célula plasmocitoide. Afecta fundamentalmente a edades
extremas de la vida y su prondstico es infausto. Clinicamente agresiva con una alta incidencia de afectacién cutanea
y alto riesgo de leucemizacion. La respuesta al tratamiento es variable, pero con una alta tasa de recidivas precoces.
No existe un esquema de tratamiento que alcance resultados 6ptimos. La mediana de supervivencia es de 14 meses
aproximadamente. La intencion de exponer este caso es por el reducido nimero de casos descritos con esta patologia,
que se caracteriza por una forma de presentacion cutdnea, con un manejo en ocasiones ajeno al ambito hematoldgico.

Paciente, material y método: Mujer de 24 anos derivada desde Dermatologia a nuestro servicio (mayo 2009) por
presentar una lesion cutdnea pretibial izquierda de unos 4 cm, papulosa, de coloracién violacea, con otra satélite
menor y nédulo no pigmentado en tobillo derecho. Se realiza biopsia cutdnea informada como infiltracién neopla-
sica de células dendriticas plasmocitoides blasticas.

Pruebas complementarias: Hemograma, bioquimica, coagulacién y serologia infecciosa sin datos patoldgicos. Biopsia
lesion cutdnea: infiltrado dérmico y celular subcuténeo por células de mediano tamario, citoplasma escaso y cro-
matina de aspecto inmaduro, positivas para CD4, CD56, TCL1 y CD43; negativas para CD20, CD3, CD8, MPX,
TCR-BF1 y PD1, confirmado con inmunofenotipo celular. Estudio de extensién negativo incluyendo: TAC térax y
abdomen superior, aspirado-biopsia médula ésea, gammagrafia 6sea y cytospin LCR.

Actitud terapéutica: Se inicia tratamiento poliquimioterapico con: Metrotexate altas dosis + L asparaginasa + Dexame-
tasona (3 ciclos) con lo que se consigue una remisién completa morfolégica e inmunofenotipica.

Tras 8 meses, la paciente presenta recaida cutdnea extensa con afectacién medular (52% de elementos blasticos con
citometria de flujo compatible con célula dendritica tipo 2 plasmocitoide). Importante progresion de la lesion inicial
(tumoracion cutdnea de coloracion purpuro-necrética con base violacea, de aproximadamente 10 cm de didmetro,
que sobresale del plano de la piel unos 3-4 cm, ulcerada, supurativa y maloliente). Mdltiples lesiones en térax, ab-
domen, espalda, mejilla izquierda sobreelevadas violaceas de aproximadamente 1 cm. TAC toracoabdominopélvico
sin hallazgos, cytospin LCR acelular y biopsia de la lesion cutanea de las mismas caracteristicas que al diagndstico.
Ante la recaida precoz, se inicia una nueva linea terapéutica con HYPER-CVAD + terapia intratecal y se realiza estu-
dio HLA familiar, careciendo de donante compatible por lo que se inicia busqueda de donante no emparentado; tras
1° ciclo se comprueba remision completa confirmada con MO y completa un total de 4 ciclos. Previo al trasplante,
presenta nueva recaida medular (con presencia de 60% blastos de las anteriores caracteristicas ya descritas) con
afectacién meningea (cytospin: infiltracién masiva con un 99% de células dendriticas determinadas por inmunofe-
notipo de LCR). Ante esta segunda recaida se inicia nueva linea terapéutica con FLAG-IDA y terapia intratecal,
recibiendo dos ciclos de este esquema, con nula respuesta y mala evolucién por lo que se decide iniciar una cuarta
linea terapéutica con Topotecan y Carboplatino. Durante la administracién de esta tltima presenta cuadro shock
séptico de probable origen abdominal con el resultado de éxitus.

Resultados: Este tipo de neoplasia se caracteriza por una presentacion inicialmente cutanea, en ocasiones Unica y sin
afectacion del estado general pero con un alto riesgo de progresion leucémica y afectacion neuroldgica, con mala res-
puesta a esquemas terapéuticos y alto riesgo de recaidas. En nuestra paciente la progresion fue rapida con afectacion
medular y de LCR (ambas confirmadas por morfologia e inmunofenotipo), con refractaridad a varias lineas terapéuticas.

Conclusiones: Es una entidad en estudio, no se conoce claramente su etiopatogenia y las herramientas terapéuti-
cas utilizadas proporcionan unas tasas de supervivencia muy bajas, con clara tendencia a la recaida, afectacion neu-
roldgica y baja respuesta a tratamiento. Interesa recordar la neoplasia plasmocitoide blastica de células dendriticas,
atn con su baja incidencia, en el diagndstico diferencial de aquellas lesiones dérmicas cuyo estudio apunta hacia
una enfermedad hematodérmica con sospecha malignidad.



