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Historia Clinica

e No RAM, HTA, DLP, DM.
e No Fumador, no habito endlico.
e Polipos colon.

e Hiperplasia benigna prostata.



Actualmente

 Anemiay leucocitosis de 3 meses de evolucion.

* Induracion extensa, nodular y no dolorosa
ni pruriginosa de predominio en tronco y
cara.

 No presenta sindrome constitucional

 Ni mejora con tratamiento antibiotico, corticoideo ni con
antihistaminicos.



PUNCH CUTANEO
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NEGATIVIDAD PARA: CD3, CD5, CDS,
CD20, CD79, Mieloperoxidasa

CD30,




* POSITIVOS * NEGATIVOS

* CD4 * CD3
* CD56 * CD5
* CD43 * CD20
* CD68  CD79
* CD8
* CD30

 Mieloperoxidasa
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* POSITIVOS * NEGATIVOS

e CD4 ¢ CD3
« CD56 ¢ CD5
« CD43 [-CDZOJ
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e CD8
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 Mieloperoxidasa
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* CD56 * CD5
* CD43 * CD20
* CD68 * CD79
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PENSAMOS EN.....

e« NEOPLASIA DE CELULAS DENDRITICAS BLASTICAS
PLASMOCITOIDES (NCDBP)

SINONIMOS:
LINFOMA BLASTICO CELULAS NK
NEOPLASIA HEMATODERMICA AGRANULAR CD4/CD56+



NCDBP

e Hombre /mujer: 3/1

 Edad media: 61-67.

 Etiologia desconocida (asociada a mielodisplasia)

e Afecta piel > médula y sangre perf > ganglio
linfatico

e Clinica: Lesiones piel solitarias o multiples
asintomaticas (nodulos, placas...).

e Linfadenopatia al comienzo (20%)
e Médulay sangre periférica minima afectacion al debut.
 Trombocitopenia



NCDBP

* Tras respuesta inicial a la quimioterapia

e Recaidas que afectan
e Piel solamente

e Tejidos blandos
e SNC

e Muchos casos: Leucemia fulminante.

e« MORFOLOGIA:

* Infiltrado monomorfo difuso de células blasticas de mediano
tamano con nucleo irregular, cromatina fina y uno a varios
nucleolos pequenos.

e Citoplasma escaso. Mitosis variables.

e Cutaneo: Afecta dermis, puede tejido subcutaneo. Respeta
epidermis



NCDBP

 INMUNOFENOTIPO (AUSENCIA MARCADORES DE
ESTIRPE LINFOIDE Y MIELOIDE)

* POSITIVO: CD4, CD43, CD45RA, CD56, CD123, TCL1, CLA

(Cutaneous lymphocyte-associated antigen)
e CD4, CD56, CD123 y TCL1 (puede faltar uno o dos)
e CD68: 50% (gotas citoplasmicas pequenas).

 NEGATIVO: CD3, CD5, CD13, CD16, CD19, CD20, CD793,
Lisozima (MONOCITICA) y mieloperoxidasa (MIELOIDE),
CD34, CD117 Y EBER

 GENETICA: 2/3 TIENEN CARIOTIPO ANORMAL



NCDBP

e INMUNOFENOTIPO (AUSENCIA MARCADORES DE
ESTIRPE LINFOIDE Y MIELOIDE)
e POSITIVO: ) , CD45RA, ,CD123, TCL1, CLA
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 GENETICA: 2/3 TIENEN CARIOTIPO ANORMAL



NCDBP

e INMUNOFENOTIPO (AUSENCIA MARCADORES DE
ESTIRPE LINFOIDE Y MIELOIDE)
e POSITIVO: CD4, CD43, CD45RA, CD56, CD123, TCL1, CLA
e CD68: 50% (gotas citoplasmicas pequenas).
 NEGATIVO: , ,CD13, CD16, CD19, , ,

Lisozima (MONOCITICA) y (MIELOIDE),
CD34, CD117 Y EBER

 GENETICA: 2/3 TIENEN CARIOTIPO ANORMAL



e NEOPLASIA DE CELULAS DENDRITICAS BLASTICAS
PLASMOCITOIDES (NCDBP)

NOS FALTABAN MARCADORES

ENTIDAD POCO FRECUENTE
ENTIDAD COMPLEJA

DESCARTAR OTROS DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES
-LEUCEMIA CUTIS

-LINFOMA T (marcadores linfoides negativos)
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*CASO CONSULTA



AMPLIAN MARCADORES

e CD123: Débil y focal
e TCL1: Negativo
e LISOZIMA: EXPRESION INTENSA.

Antigens that confirm the diagnosis Antigens that exclude
of BPDCN the diagnosis of BPDCN
CD4 (94.6%) CD3

CD56 (96.5%) CDl1lc
CDI123 (95.3%) CD20
TCL1 (89.3%) CD34
CD2AP (80.5%) CD79%a
BDCA2/CD303 (75.0%) CD163

Lysozyme

Myeloperoxidase




INFORME DEFINITIVO:

 PIEL (BIOPSIA POR PUNCH):

e INFILTRACION POR LEUCEMIA AGUDA
MIELOMONOCITICA



LEUCEMIA AGUDA
MIELOMONOCITICA

e Sangre periférica o médula con mas del 20% de blastos
(incluyendo promonocitos)

e 5-10% de casos de LMA. Gente mayor (50anos)
e Hombre/muijer (1.4:1)

 Anemia/trombocitopenia/fiebre/fatiga/blastos/promon
ocitos.

 Morfologia en frotis o médula
e |F: CD13, CD33,CD65Y CD15 +

 Una de las poblaciones: marcadores monociticos: CD14, CD4,
CD11b, CD11c, CD64, CD36, CD68, CD163 y LISOZIMA

e Poblacion blastos expresa CD34y CD117



Leucemia cutis

e Infiltracion cutanea por
(mieloides o linfoides),

leucocitos neoplasicos
resultando en lesiones

cutaneas identificables clinicamente.

Subtypes of Leukemia Involving Skin

Myeloid/monocytic disorders
Acute myeloid leukemia
Acute myelomonocviic leukemia
Acute monocytic leukemia
Chronic myelogenous leukemia
Chronic myelomonocytic leukemia (transformation)
Myelodysplastic syndromes (transformation)
Lymphoproliferative disorders
B-cell leukemias/lymphomas
Precursor B-cell acute lymphoblastic leukemia
Chronic lymphocytic leukemia/small lymphocytic lymphoma
T-cell leukemias/lymphomas
Precursor T-cell acute lymphoblastic leukemia
Adult T-cell leukemia/lymphoma
T-cell prolymphocytic leukemia
Sézary syndrome

Enfermedades cronicas—=>

Transformacion en una fase

blastica (progresion de |la

enferemedad

HASTA 50% DE
PACIENTES CON
LEUCEMIA AGUDA
MIELOMONOCITICA




SARCOMA MIELOIDE

e Masa tumoral de mieloblastos o células
mieloides inmaduras extramedulares.

* Pueden ser de novo o concurrentes con
leucemia aguda mieloide o desordenes
mieloproliferativos.



SARCOMA MIELOIDE

Cinco tipos de Sarcoma Mieloide:
-Sarcoma Granulocitico Inmaduro
-Sarcoma Granulocitico Diferenciado
-Sarcoma Monoblastico

-Sarcoma Monocitico

-Sarcoma Mielomonocitico

En todos—>CD43 y Lisozima
Diferenciacion Mieloide->MPO y CD117
Precursores Monociticos>CD68 y CD163

PANEL INMUNOHISTOQUIMICO ANTE SARCOMA MIELODIE
CD43 (o LISOZIMA), MPO, CD117, CD68 (O CD163), CD3 y CD20



SARCOMA MIELOIDE

Immunophenotypic Profile of Leukemia Cutis

Marker

Myeloid/Monoevtoid Lenkemia

Leukemia/Lymphoma

Granulocytic
Sarcoma

Monoblastic
Sarcoma

B-Cell

Pre-B-ALL

CLL/SLL

Pre-T-ALL

ATLL

T-PLL

MPO
Lysozyme
CDEs
CD68g (FG-M1)
CcD117
TdT
CD34
CD10
CD1ig
CD20
cD23
Pax5/CSAP
CD138
CD79a
CD3

CD4

CD&

cD7

CDs
CD423
Ch4ak
TCL1

ALL. acute lvmphoblastic leukemia; ATLL, adult T-cell leukemia/lymphomsa: CLL/SLL, chronic lymphocytic leukemia/small lyvmphocytic lymphoma; cyto, cytoplasmic

—+
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+
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I+ + 4+ + + + + 1
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+
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exprassion: MPO, myelopernxidase; S8, Sézary syndrome; TCL-1, T-cell leukemia- 1. TdT, terminal deoxynucleotidy] trarsferase; T-PLL, T-cell prelymphocytic leukemia.



Leukemia Cutis

I MPO- or -/
Myeloid disorder *

Lymphoproliferative disorders |ysozyme-

MPO+
Lysozyme+

Myeloid l

TdT+ TdT- :
MPO= of —/+ MPO— Mature B-cell leukemia
CD10+ CD5+
AML CML AMo CD19+
ALL CD20+
CD56-/+ CD56+ CD23+
CcD68 (PGM1)- | CD68 (PGM1)+ Mature T-cell leukemias Cyclin D1
CD117+ CD117-/+ CLL
CD34+ CD34-
TdT-/+ TdT-
B-cell T-cell | |
ALL  ALL aTLL | TPLL SS
CD3s CD3+ CD3-/+
PAX-5/BSAP+ CD3 (cyto)+ Py CD4+ CD4+
CD79a+ CD79a— CDB* CD8-/+  cp8-—/+
CD1a+ oD7—/s CD7+ CD7- (usually)
CD4+ e CD25-/+  cpos—/s+
CD8+ oD 45;‘0_” CD45RO+ cp4sRO+
CD45RA- CpD4SRA-

CD45RA-/+ TCL-1+

PANEL DE MARCADORES INMUNOFENOTIPICOS EN LEUCEMIA CUTIS



NCDB
CENTI

P Y LECUMIA MM

DADES SEPARADAS?

e OMS: 10-20% de los casos de NCDBP se asocian
con o desarrollan leucemia mielomonocitica o
leucemia mieloide aguda.

e Estas leucemias

e Proceder de mielodisplasias subyacentes
e Aparecer con la progresion o recaida



Hematologia- Medula

-Advierten células similares piel (CD56+): 10-15%
-CD34/CD117: menos del 15%

DIAGNOSTICO:
MEDULA OSEA (BIOPSIA):

-COMPATIBLE CON §|’NDR0ME MIELODISPLASICO.
FIBROSIS RETILCULINICA (GRADO I1).



* PACIENTE SE FUE A CENTRO DE REFERENCIA

©?P 7?7077 °7P7

L EUCEMIA CUTIS
ALEUCEMICA???



*GRACIAS



