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La piel como fuente de malignidad

Paola Castillo C.!

La leucemia es el cancer mas frecuente
del nifo, la siguen los tumores cerebrales, lin-
fomas, neuroblastomas y sarcomas de tejido
blando. Los tumores cutaneos primarios son
en su mayoria benignos y su importancia radi-
ca en el defecto cosmético o en su asociacion
con enfermedades sistémicas. Los tumores
‘malignos son raros y existe poca informacion
en relacion a la frecuencia real, tanto de tu-
mores malignos como benignos en la infan-
cia. Una de las pocas publicaciones existen-
tes muestra una incidencia de tumores
cutéaneos malignos de 0,15 por 1 000 pacien-
tes pediatricos generales y 1,4 por 1 000 pa-
cientes pediatricos dermatoldgicos. De estos,
51% corresponden a tumores primarios, apa-
reciendo el 37% antes de los 2 afhos.

La piel tiene como funciones mantener la
forma del cuerpo, establecer relaciones sen-
soriales con el ambiente y protegernos de
las agresiones externas; ademdas mediante
su riqueza en glandulas y redes vasculares,
participa en la regulacion de la temperatura.
Es un drgano altamente complejo, constitui-
do por tres capas celulares: epidermis, der-
mis e hipodermis, y por los anexos: pelo,
unas, glandulas sebaceas y sudoriparas. La
epidermis constituye el estrato superficial,
un epitelio estratificado pavimentoso cuyas
células superficiales se cornifican; esta
constituida fundamentalmente por queratino-
citos, pero ademas por melanocitos, células
de Langerhans, células de Merkel y células
indeterminadas. Estas tres Ultimas son es-
casas y para visualizarlas se requieren téc-
nicas tintoriales especiales o microscopia
electronica.

La piel puede expresar tumores deriva-
dos de lineas celulares propias o de otros
sistemas, y su inmejorable localizacién la
hace accesible a la sospecha y diagndstico
precoz.
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CLASIFICACION DE TUMORES MALIGNOS
CON EXPRESION CUTANEA

Dentro de los tumores malignos con
expresion cutanea estan los derivados del
ectodermo como los de epidermis (carci-
noma espinocelular) o de los anexos (car-
cinoma basocelular); los derivados del
mesodermo como los sarcomas (rabdo-
miosarcoma, fibrosarcoma); los tumores
derivados de células de la cresta neural
como los de células pigmentarias (mela-
noma) y los de células nerviosas (neu-
roblastoma); los tumores derivados del
sistema monocitico macrofagico (histioci-
tosis) y los tumores derivados de lineas
linfoides y mieloides (leucemias y linfo-
mas).

TUMORES CUTANEOS PRIMARIOS

La luz ultravioleta (LUV), especialmente
la UVB (290-320nm), es capaz de producir
quemadura solar, bronceado, condiciones
premalignas como queratosis actinicas, car-
cinomas espinocelulares, basocelulares vy
melanoma. Los efectos carcinogénicos de
ella son resultado de inmunosupresién vy
mutagénesis secundaria a la formacion- de
dimeros de pirimidina en el DNA de querati-
nocitos y melanocitos.

Los carcinomas baso y espinocelulares
son mas frecuentes en zonas expuestas de
adultos de tez clara y se desarrollan luego
de exposiciones acumulativas a la LUV a lo
largo de la vida. El melanoma, en cambio,
puede ocurrir a cualquier edad y muestra
una mayor tendencia a desarrollarse en su-
perficies expuestas a una alta intensidad de
radiacion UV a intervalos infrecuentes; las
quemaduras solares incrementan el riesgo
de desarrollarlo.

Los individuos que tienen mayor riesgo
de desarrollar queratosis actinicas y carci-
nomas no melanoma son de piel clara, ge-



Volumen 72
Numero 5

neralmente de origen nordico o céltico, de
pelo rubio o colorin, ojos azules y con multi-
ples pecas; se queman con facilidad y nun-
ca u ocasionalmente se broncean (piel tipo
I-1). Estas patologias son raras en la edad
pediatrica, salvo en condiciones hereditarias
como defectos en la reparacion del DNA
(xeroderma pigmentoso), ausencia de mela-
nina (albinismo), cicatrices de epidermolisis
bulosa y otras condiciones heredadas que
incluyen el sindrome de nevo basocelular, la
disqueratosis congénita, la epidermodispla-
sia verruciforme y el sindrome de Basex.
Los carcinomas no melanomas se asocian
también a tratamientos con radioterapia, ci-
catrices de quemaduras, tractos fistulosos
de osteomielitis crénicas y nevo sebaceo. El
diagndstico de un carcinoma cutaneo no
melanoma en ninos debe hacernos descar-
tar estas condiciones.

LESIONES PREMALIGNAS
a) Queratosis actinicas

Son pequefas maculas rosadas o par-
duscas lenticulares, descamativas y aspe-
ras, con queratosis muy adherente, localiza-
das en zonas expuestas. Cuando presentan
induracion o dolor debe sospecharse un car-
cinoma espinocelular y requieren biopsia.
Generalmente se ven en un contexto de lén-
tigos multiples, elastosis y otras evidencias
de dano solar. Son un marcador de riesgo
para el desarrollo de carcinoma baso o espi-
nocelular, aun cuando el riesgo de la quera-
tosis en si es bajo. Histolégicamente se
comportan como carcinoma espinocelular in
situ, el 25% puede constituirse en un carci-
noma invasor con un riesgo minimo de me-
tastasis. Son muy raras en niflos y adoles-
centes aun de pieles muy claras y con
intensa exposicion solar.

b) Queilitis actinica

La queilitis acinica es vista en adoles-
centes con alta exposicion solar y en ni-
nos portadores de prurigo actinico. Se ca-
racteriza por eritema, descamacion,
induracion y fisuras o ulceras en el ver-
mellon.
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LESIONES MALIGNAS
a) Carcinoma basocelular

Es el mas frecuente de los tumores ma-
lignos cutaneos, deriva del germen epitelial
primario que originara los anexos. Es de
lento crecimiento y no metastiza, pero es in-
vasivo, se presenta principalmente en cabe-
za y cuello de adultos de edad media. Hay
varias formas clinicas, la mas frecuente es
la nodulo ulcerativa que se observa como
una papula transliucida perlada con telan-
gectasias y una erosion central costrosa que
no cicatriza.

En nifos ocurre esporadicamente o en
asociacion con Xeroderma Pigmentoso, con
nevo sebaceo y con el sindrome de nevo
basocelular, caracterizado por multiples car-
cinomas basocelulares, pits palmo plantares
y anomalias ¢seas. Cuando se presentan en
el contexto de este sindrome, los tumores
pueden ser multiples y semejar papilomas o
verrugas.

b) Carcinoma espinocelular

Es un tumor epidérmico invasor, derivado
de las células de Malpighi, raro en ninos,
siendo la edad promedio de presentacion
los. 68 anos. Compromete piel y mucosas.
Presenta tres formas clinicas, una papulono-
dular dura, cénica de cuspide queratdsica,
una ulcerada superficial de borde indurado y
una forma vegetante ulcerada. Se localiza
de preferencia en cara, dorso de manos y
antebrazos. Ocasionalmente se presenta en
piel normal, pero es mas frecuente en piel
expuesta a trauma, quemaduras o irritacion
cronica.

En nifios puede verse en asociacion con
xeroderma pigmentoso, trasplante renal o
en portadores de una epidermodisplasia ve-
rruciforme por la interaccion de virus papilo-
ma, LUV e inmunosupresiéon. Requiere un
largo periodo de latencia antes de su apa-
ricion.

La profundidad de la lesién y la clasifica-
cion histolégica son importantes para el pro-
nostico (clasificacion de Broders). Este es
variable desde lesiones pequefas facilmen-
te tratables que surgen en zonas fotoex-
puestas y con bajo grado de metastasis a
lesiones que surgen en cicatrices de quema-
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duras, radiodermitis y Ulceras crénicas, mas
agresivas y con incidencias de metdstasis
de 20 a 30%. Las lesiones que se originan
en los labios tienen un riesgo de metdstasis
de 10 a 20%.

c) Melanoma maligno (MM)

Es un tumor derivado de melanocitos, ex-
tremadamente raro en la infancia, entre un
0,3-0,4% aparece en el periodo prepuberal.
Sin embargo, la incidencia estd aumentando
en los adolescentes y adultos jovenes, asi
como en individuos mayores. Algunos estu-
dios muestran que los MM en nifos tienden
a ser de mayor espesor (> 1,5 mm) que lo
-visto en adultos y comunmente son de tipo
extensivo superficial o nodular.

El MM es mas frecuente en sujetos de
piel tipo I-1l cuyas células pigmentarias tie-
nen una capacidad limitada de sintesis de
melanina; la incidencia en negros es muy
baja. EI 60 a 70% de los MM surgen en nevi
preexistentes. El riesgo es mayor en los
nevi melanociticos congénitos y en pacien-
tes con antecedentes familiares de MM y
con alto nimero de nevi.

Clinicamente el MM es una macula o ma-
culopépula irregularmente pigmentada con
varias sombras de rojo y azul mezcladas
con blanco, negro y café. Puede ser profun-
damente pigmentado de forma irregular, mo-
teado, con pérdida de lineas de piel y oca-
sionalmente con un halo eritematoso. Crece
localmente, desarrolla satelitosis, metasta-
sis linfaticas y hematicas. Hay varias for-
mas clinicas siendo la nodular la de peor
prondstico.

La deteccion precoz es de capital impor-
tancia, dado que hay una correlacién directa
entre el nivel de invasién histoldgica y el
prondstico (Indice de Breslow).

d) Nevo atipico

Es un concepto controvertido tanto desde
el punto de vista clinico como del histoldgi-
co. Representa un nevo adquirido, potencial
precursor y marcador de individuos con ma-
yor riesgo de desarrollar un MM.

Ademas del nevo atipico esporadico hay
una forma familiar del desorden llamado sin-
drome de nevo atipico familiar. El esporadi-
co ocurre en 2 a 5% de la poblacién blanca,
su riesgo de desarrollar un MM no esta cla-
ro, se estima en un 6% aproximadamente a
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lo largo de la vida. En pacientes con nevo
atipico y dos o mas familiares con nevo
atipico o MM el riesgo de desarrollar un MM
a lolargo de la vida es de 100%.

Los nevi atipicos surgen generalmente
en la pubertad, pero pueden presentarse en
ninos de 5 a 6 afos y contintian aparecien-
do a lo largo de la vida. Clinicamente se
presentan como maculas o maculopapulas
con sombras de varios tonos de café y rosa,
de bordes irregulares y angulados que pali-
decen hacia la piel circundante. Son de ma-
yor tamano que los nevi comunes, miden
entre 6 y 15 mm de diametro. Tienen una
apariencia de empedrado o en “huevo frito”,
papulas oscuras centrales con halo claro pe-
riférico. Pueden ser unicos o multiples y son
mas frecuentes en zonas expuestas de tron-
co, dorso y extremidades.

Hay criterios histoldgicos para el diag-
nostico con dos rasgos indispensables, la
hipercromasia y anisocariosis de melanoci-
tos individuales de la union dermoepidérmi-
cay la presencia de una respuesta predomi-
nantemente linfocitica en el dermis papilar
subyacente.

e) Neuroblastoma

Es el tumor sdlido maligno mas frecuente
del lactante. Deriva de células de la cresta
neural primitiva que formaran la médula de
la glandula suprarrenal y sistema nervioso
simpatico. Puede originarse en cualquier si-
tio de la migracion celular.

Se manifiesta tempranamente; un 50%
se diagnostica durante los dos primeros
anos. Las metastasis precoces son caracte-
risticas y 2/3 de los casos las presentan al
momento del diagndstico. El tumor primario
es retroperitoneal en 65% de los casos, ma-
nifestandose como una masa abdominal
dura indolora de flanco, asociada a fiebre,
baja de peso, sudoracién, flushing, hepa-
toesplenomegalia y ascitis entre otros. Las
metastasis son a huesos largos o planos,
linfaticos regionales, higado, médula dsea y
celular subcutaneo.

Las manifestaciones cutaneas son raras,
excepto en el recién nacido que hasta en un
30% presenta metastasis cutaneas. Se ob-
servan nodulos y papulas azuladas de con-
sistencia firme, no sensibles que blanquean
al tacto o frote por liberacion de catecolami-
nas. Se localizan en tronco y extremidades.
También pueden verse los “ojos de mapa-
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che”, equimosis periorbitarias por metasta-
sis en la zona.

La ecografia abdominal y la determina-
cion de catecolaminas urinarias, elevadas
en 90% de los casos, confirman el diagnosti-
co y las ultimas permiten ademas el segui-
miento postratamiento. El tratamiento y pro-
néstico varia ampliamente segun la edad del
nifo y el estadio de la enfermedad. 75% de
los recién nacidos con enfermedad metasta-
sica y apariencia de blue berry muffin deri-
van en diferenciacion y regresion tumoral
sin tratamiento.

e) Sarcomas

Se presentan como grandes masas mal
definidas en el tejido blando de extremida-
des, retroperitoneo, cabeza y cuello. En las
extremidades estdn adheridos a fascias y
musculos.

El rabdomiosarcoma es el sarcoma mas
frecuente de la nifiez, de origen en el muscu-
lo estriado. ElI 50% surge en menores de 5
afios y un 2% esta presente al nacer. Se
localiza con mayor frecuencia en cabeza y
cuello como un aumento de volumen duro.
Es de rapido crecimiento y ampliamente
destructivo. Aun cuando surge del tejido
blando puede extenderse al dermis y mani-
festarse como una papula o placa en el ros-
tro. El prondstico depende del tipo histologi-
co y de la etapificacion posquirurgica.

El fibrosarcoma es el segundo en fre-
cuencia; es derivado del tejido conectivo
dérmico. Puede presentarse desde el naci-
miento como un aumento de volumen duro,
irregular, cubierto por piel normal que va ad-
quiriendo un tono rojo violaceo o café rojizo.
Se localiza de preferencia en zona distal de
extremidades, principalmente tobillos y
pies.Tiene alta tasa de recurrencia local
poscirugia pero baja de metastasis. El pro-
néstico es mejor en los congénitos; los mas
tardios tienen mayor tendencia a metastizar.

f) Histiocitosis

Son un grupo raro e incompletamente
entendido de desdérdenes caracterizados por
la proliferacion anormal de histiocitos; fago-
citos mononucleares y células presentado-
ras de antigenos pertenecientes al sistema
reticuloendotelial. Los escritores de la So-
ciedad del Histiocito establecieron criterios
de clasificacion y diagndstico, los que fueron

La piel como fuente de malignidad 469

publicados en Lancet 1987 y hoy son reco-
nocidos como criterios estandar (tabla 1).
Las mas frecuentes en la infancia son la his-
tiocitosis de células de Langerhans (HCL) y
la linfohistiocitosis hemofagocitica primaria.

Las HCL, antiguamente llamadas histioci-
tosis X, son proliferaciones o acumulacion
de CL en distintos tejidos, raras, de causa
desconocida y de comportamiento biolégico
variable, desde la remisiéon espontanea a
una diseminacion letal. Este comportamien-
to no puede ser establecido en base a las
caracteristicas histoldgicas. La presencia y
grado de disfuncion de ¢rganos y la edad al
momento del diagndstico son los factores
prondstico mas confiables. Hoy se conside-
ran las HCL como un espectro de desorde-
nes con distintos grados de compromiso
desde la afeccién de un Unico 6rgano al
compromiso multisistémico. Esta etapifica-
cion, basada en la extension de la enferme-
dad, tiene importancia en la eleccion del tra-
tamiento. Asi se clasifican en aquellas con
compromiso de un sistema que involucra un
sitio: hueso, piel o ganglio linfatico; con
compromiso de un sistema que involucra
multiples sitios y aquellas con compromiso
multisistémico con o sin disfuncién de or-
ganos.

La piel se involucra en las HCL como or-
gano aislado, en 10% de los casos, 0 como
parte de una enfermedad multisistémica con
80% de compromiso en formas agudas dise-
minadas. La clinica es variada y este puede
ser el primer sitio de afeccion. Las lesiones

Tabla 1

Clasificacion (Lancet 1987)

Clase | Histiocitosis por células de Langerhans
(HCL)

Histiocitosis X

Reticulo histiocitosis autoinvolutiva con-
génita

Clase Il Histiocitosis de fagocitos mononucleares
distintos a las CL

Xantogranuloma juvenil

Linfohistiocitosis hemofagocitica familiar
Xantoma diseminado

Sindromes hemofagociticos asociados a
infeccion

Clase Il Desdrdenes histiociticos malignos
Histiocitosis maligna
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elementales son papulas rojizas o pardus-
cas que progresan y se ulceran o se despig-
mentan y cicatrizan. Puede haber un com-
promiso tipo dermatitis seborreica con
petequias. Una manifestacion indirecta es la
formacion de tractos fistulosos dérmicos se-
cundarios a enfermedad nodal local, mas
frecuente en axilas y cuello.

Las localizaciones mas frecuentes de
compromiso cutaneo son el cuero cabelludo
con parches eritematoescamosos difusos
con petequias y pequefas erosiones y cos-
tras serosas. El compromiso severo puede
provocar alopecia que se recupera cuando
la enfermedad regresa. Las areas flexoras
son el segundo sitio mas frecuentemente
comprometido, afectando ingles, area peria-
nal, inframamaria en mujeres, cuello y axi-
las. Se inicia como una erupcion eritemato-
sa maculopapular que rapidamente se
erosiona o ulcera. EI compromiso de piel
esta dado por nédulos aislados eritematosos
o discretamente petequiales y/o erupcion
maculopapular escamosa en tronco que se-
meja una psoriasis guttata o pitiriasis rosa-
da. Es raro el compromiso de los genitales
externos y ufas en nifos.

Desde el punto de vista evolutivo las
HCL pueden ser agudas diseminadas, agre-
sivas que amenazan la vida y crénicas de
menor agresividad.

La HCL aguda diseminada (enfermedad
de Letterer Siwe) es de curso progresivo, se
manifiesta en menores de 2 afos con fiebre,
baja de peso, linfadenopatias, pancitope-
nias, purpura y visceromegalia. Las lesiones
cutaneas pueden ser el primer signo de en-
fermedad, se ven en el 80% de los casos.

La HCL crénica multifocal (enfermedad
de Hand Schuller Christian) se presenta en
pacientes mayores, entre 2 y 6 afios, como
una triada de lesiones osteoliticas principal-
mente en craneo, exoftalmos (10%) y diabe-
tes insipida (50%), producto de infiltracion
parapituitaria. Las lesiones o¢seas pueden
ser aisladas en la mandibula soltando pie-
zas dentales, en la mastoides con otitis me-
dia por infiltracion o pueden manifestarse
con dolor 6seo cronico. Pueden verse Ulce-
ras gingivales y/o palatinas. El compromiso
cutédneo se presenta en un 30 a 50% de los
casos.

La HCL crénica focal (granuloma eosinofi-
lico) es vista en niflos mayores de 6 afos y
jovenes. Es de inicio insidioso y rara vez
presenta lesiones cutaneas. Es la forma
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mas benigna de HCL, solo un 10% presenta
compromiso multifocal. Su curso es crénico
y remite espontdneamente.

La reticulohistiocitosis autoinvolutiva con-
génita es una variante autolimitada de HCL
cutanea que se inicia en periodo neonatal
con una erupcion nodular que remite en po-
cos meses. Requiere seguimiento a largo
plazo por posibilidad de compromiso sisté-
mico.

El diagnostico de las HCL es facil si se
sospecha, la clinica es sugerente y la radio-
logia muestra lesiones osteoliticas. La biop-
sia de piel o de ganglio documenta la infil-
tracion con células S100(+), CD1(+) y la
microscopia electrénica la confirma con la
demostracion de granulos de Birbeck.

g) Leucemias y linfomas

Las enfermedades malignas sistémicas
pueden expresarse en piel con lesiones es-
pecificas o inespecificas. Las primeras son
producto de la infiltracion por células tumo-
rales, son asintomaticas e indican enferme-
dad activa. Las segundas, mas frecuentes,
son consecuencia de pancitopenia, inmuno-
supresion, ya sea del tumor o de su trata-
miento o de la respuesta inmune a antige-
nos tumorales.

Las lesiones especificas o primarias por
infiltracion en leucemias y linfomas es poco
frecuente. EI compromiso temprano se rela-
ciona con un reconocimiento especifico del
tejido de la célula maligna, en tanto el tardio
se debe a la gran carga tumoral. Las lesio-
nes especificas se desarrollan mas precoz-
mente en enfermedades malignas de células
T. El compromiso en leucemias y linfomas
es similar, sin embargo hay algunas caracte-
risticas de aparicion y distribucion que per-
miten orientar el diagndstico. Clinicamente
se presentan como papulas o nddulos de
color piel, eritematosos, café rojizos o de
tono ciruela, de consistencia gomosa vy ta-
mafno variable desde milimetros a varios
centimetros, distribuidos al azar. Las ulcera-
ciones son raras, pero pueden observarse
ante necrosis ganglionares. La infiltracion de
cuero cabelludo, cejas y mejillas en forma
de fascies leonina es poco frecuente en leu-
cemias y linfomas.

Las lesiones secundarias son mas fre-
cuentes que las primarias, pero poco fre-
cuentes en ninos. Las leucemides corres-
ponden a lesiones por respuestas toxicas o
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inmunoldgicas a los antigenos tumorales,
son papulas tipo prurigo, erupciones macu-
lopapulares y vesicobulosas, urticaria, eritro-
dermia exfoliativa, hiperpigmentacion, erite-
ma nodoso, eritema multiforme, etc. Algunas
pueden sugerir el tipo especifico de neopla-
sia. Por otra parte las pancitopenias pueden
manifestarse por petequias y sangramientos
mucosos. También la inmunosupresion cau-
sada por la neoplasia o su tratamiento, pue-
de determinar la aparicion de lesiones cuta-
neas por infecciones bacterianas, micéticas
y/o virales, enfermedades comunes atipicas,
severas o producto de gérmenes poco usua-
les. Finalmente, pueden haber lesiones se-
cundarias a quimioterapia.

LEUCEMIAS

Las leucemias son la neoplasia mas
frecuente de la infancia. Los nifos gene-
ralmente se presentan con sintomas cons-
titucionales, de infeccidon o enfermedad sis-
témica. Las lesiones cutaneas pueden ser la
manifestacion inicial en el 50% de los lac-
tantes con leucemia congénita, en 10 a 15%
de pacientes con leucemia monocitica y 6 a
10% de aquellos con leucemia linfocitica y
granulocitica.

La leucemia cutis puede surgir en cicatri-
ces de quemadura, cirugia, traumatismos o
cicatrices de herpes zoster o simple. La biop-
sia revela una infiltracion difusa de células
leucémicas alrededor de los vasos y entre los
haces de colageno, pero no permite diferen-
ciar el tipo de leucemia, excepto en los sar-
comas granulociticos. El examen hematolé-
gico y el mielograma son indispensables. La
leucemia cutis es mas frecuente en las leu-
cemias agudas mieloides (20%), principal-
mente la monoblastica aguda y es la forma
de presentaciéon de la leucemia congénita.
En esta, las lesiones son similares al blue
berry muffin. Tiene alto rango de mortalidad.

La hipertrofia gingival con infiltracion leu-
cémica de las encias es relativamente espe-
cifica de las leucemias mieloides. La biopsia
confirma el diagndstico. El compromiso oral
es raro en otras leucemias agudas y mas
aun en las cronicas y linfomas.

La leucemia granulocitica aguda puede
ser precedida o acompafada por un sarco-
ma granulocitico caracterizado por un cloro-
ma, papula o nodulo de 1 a 3 cm de diame-
tro de color amarillo verdoso. La Uunica
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lesion patognomonica de leucemia. El color
se debe a la presencia de mieloperoxidasa y
desaparece al exponerse al aire. Es visto en
ninos y adultos jovenes y compromete prin-
cipalmente el tronco. La leucemia granuloci-
tica crénica compromete la piel cuando se
desarrolla una crisis blastica.

Es raro que la leucemia linfocitica aguda
se presente como leucemia cutis. Esta pue-
de verse como un signo de recaida tras la
quimioterapia.

LINFOMAS

Los linfomas constituyen la tercera neo-
plasia maligna en nifos. El 60% son linfo-
mas no Hodgkin (LnH).

El linfoma de Hodgkin se observa gene-
ralmente en adolescentes, siendo raro antes
de los 5 afos. En el 90% de los casos esta
inicialmente limitado a los ganglios linfati-
cos, presentandose como un aumento de
volumen indoloro, firme en ganglios cervica-
les, ocasionalmente supraclaviculares, axila-
res e inguinales. Las lesiones cutaneas es-
pecificas son raras tanto en adultos como
en ninos. Estas son tardias, nédulos, macu-
lopapulas rosadas, café parduscas o viola-
ceas localizadas en cuero cabelludo, cuello
y tronco alto. Pueden ser secundarias a un
flujo retrogrado de células tumorales desde
ganglios linfaticos obstruidos. Otra forma de
presentacion es el crecimiento excesivo de
un ganglio con necrosis de la piel que lo
recubre.

Las manifestaciones inespecificas son
mas frecuentes y pueden ser el signo de
presentacién que alerte a la busqueda de
ganglios. El prurito severo, intratable y exa-
cerbado por el calor, es visto en 50% de los
casos y es a veces la primera manifestacion
cutanea. Otras manifestaciones pueden ser
hiperpigmentacion, eritrodermia exfoliativa,
ictiosis adquirida, eccema inespecifico, pla-
cas psoriasiformes, prurigo nodular, hiper-
queratosis palmo plantar, distrofia ungueal,
urticaria, peérdida de pelo corporal, mucino-
sis folicular, eritema nodoso, eritema multi-
forme, herpes simple y zoster.

El linfoma no Hodgkin comprende un gru-
po de neoplasias linfociticas con diferentes
hallazgos patoldgicos, comportamientos cli-
nicos y pronosticos. Se presenta entre los 7
y los 11 anos. Se manifiesta como una linfa-
denopatia indolora, sin embargo tiende a te-
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ner mas compromiso extranodal que el LH.
El compromiso cutaneo es raro, excepto en
los linfomas T cutaneos. Pueden verse no-
dulos multiples, indurados e indoloros en
cuero cabelludo; los nddulos se agrupan en
configuracion anular o arciforme y son fre-
cuentes las ulceras. El compromiso cutaneo
puede verse en ninos con LnH avanzado.

LINFOMA CUTANEO DE CELULAS
T (LCCT) 0 MICOSIS FUNGOIDE

El LCCT es una neoplasia de células T
helper que afecta primariamente la piel con
diseminacion tardia a ganglios linfaticos,
médula dsea y visceras; se ve entre los 50 y
70 anos, es muy raro en nifios. Permanece
confinado a la piel por afos antes de mani-
festar compromiso sistémico. Clinicamente
se distinguen tres etapas, pudiendo debutar
en cualquiera de ellas. La etapa premicodtica
se caracteriza por prurito y areas de eritema
y descamacién, eccematosas, psoriasisfor-
mes o poiquilodermatosas. Semeja una der-
matitis cronica inespecifica. La micética tie-
ne placas, lesiones infiltrativas, bien
demarcadas que adquieren un tono rojo,

Revista Chilena de Pediatria
Septiembre-Octubre 2001

rojo pardusco o purpurico y pueden presen-
tar clareamiento central. Puede desarrollar-
se una eritrodermia exfoliativa. La etapa tu-
moral tiene lesiones de diverso tamano
cubiertas por piel atrofica con telangiecta-
sias, puede haber necrosis y Ulceras.

En la etapa premicdtica el diagndstico
clinico e histolégico es extremadamente difi-
cil. El prurito con o sin lesiones cutaneas
puede ser el Unico hallazgo. Se requiere un
alto grado de sospecha y la realizacion de
biopsias seriadas para pesquisarlo. La histo-
logia es diagndstica pero no siempre es
concluyente, por lo cual es indispensable el
seguimiento histoldgico.

El sindrome de Sézary, muy raro en ni-
nos, es una forma menos frecuente de
LCCT caracterizada por eritrodermia, linfa-
denopatias y linfocitos cerebriformes atipi-
cos circulantes (> 10%).
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