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NEOPLASIA DE CELULAS DENDRITICAS PLASMOCITOIDE BLASTICA:
A PROPOSITO DE 2 CASOS
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Introduccién: La NCDPB es una hemopatia maligna muy poco frecuente que suele afectar a la
piel, médula dsea, sangre periférica y ganglios linfaticos. Incluida en la clasificacién OMS 2008 en
el grupo de Leucemias Agudas Mieloides, el prondstico es malo, con una mediana de supervivencia
global de 12 a 14 meses a pesar de tratamiento con quimioterapia intensiva. Presentamos dos casos
de NCDPB asociados a displasia.

CASO 1: Varén de 68 afios con lesiones cutdneas diseminadas y asintomaticas de 6 meses de evo-
lucién. Desarrolla progresivamente anemia (hemoglobina 112 g/L) y leucopenia (2.8x10°/L), resto de
analitica normal. Se realizé una biopsia cutdnea en la que se observé un infiltrado uniforme en dermis
constituido por células de talla media CD4+ y CD 56+ pero CD3- y CD 20-. El aspirado de médu-
la 6sea mostraba displasia trilineal y una infiltracién por 48% de células blasticas de talla y relacién
nucleo-citoplasmatica intermedias. El nicleo era de cromatina laxa, en algunos casos indentado o con
nucléolo visible, y citoplasma grisaceo sin granulacién, con prolongaciones citoplasmaticas en espejo de
mano y, en ocasiones, alguna vacuola. La mieloperoxidasa era negativa y las esterasas inespecificas no
concluyentes. El estudio inmunofenotipico confirmé el diagnéstico de NCDPB (CD4, CD56, CD123 y
HLA-DR +; marcadores B, T y mielomonociticos-). El estudio de hibridacién i situ fluorescente mostrd
+12, del (13q14.3) y del (13q34). En el cariotipo no crecieron metafases. Recibi6 tres ciclos de quimiote-
rapia seglin esquema Ida-FLAG consiguiendo un recuento de blastos menor al 5%, con persistencia de
pancitopenia y displasia trilineal, aunque con enfermedad minima residual negativa. Se consolid6 con
trasplante mieloablativo de donante no emparentado. Se encuentra en el dia +70 en remisién aunque
en quimerismo mixto en sangre periférica.

CASO 2: Vardn de 78 anos con antecedentes personales de cardiopatia isquémica, y sindrome mie-
lodisplasico tipo anemia refractaria que evoluciona a anemia refractaria con exceso de blastos tpo 1,
estable durante los dltimos 4 afos. Acude a revisién con una tumoracion cutanea, intensa astenia y
pancitopenia severa (hemoglobina 76 g/L, plaquetas 16 x 10°/L y neutréfilos 0,4 x 10°/L). En el aspira-
do de médula dsea se observé 79% de blastos con la misma morfologia y citoquimica que la descrita
en el caso 1, ademas de displasia trilineal. El inmunofenotipo de nuevo fue diagnéstico (CD4, CD
56, CD 123, HLA-DR +; marcadores de linea B, T y mielomonociticos-). El cariotipo fue complejo.
La biopsia cutanea confirmé infiltracién dérmica por NCDPB. Debido a la edad y comorbilidades del
paciente se decidié tratamiento de soporte, falleciendo 4 meses después.

Conclusiones:

1. La presentacién clinica de ambos pacientes fue muy similar, con infiltracién cutdnea y cito-
penias. Los rasgos morfoldgicos y citoquimicos son muy caracteristicos y similares, siendo el
inmunofenotipo diagndstico. En ambos casos se observaron alteraciones cromosémicas y dis-
plasia trilineal.

2. El pronéstico es muy malo por lo que el tratamiento debe ser agresivo, incluyendo el alotras-
plante en primera remisién completa en pacientes candidatos.



