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-Mujer de 81 años

-Acude a Urgencias por lesión cutánea 
en rodilla izquierda que provoca 
impotencia funcional y dolor

-Leucocitosis, hemoglobina y plaquetas 
normales.

-Frotis de sangre periférica: 68% de 
blastos.

-LDH aumentada.

Dermatología 
(biopsia)

Hematología

Caso nº5





- AP: DM tipo 2ID, prótesis bilateral de 

rodilla, histerectomía con doble 

anexectomía, cataratas.

- Presenta a nivel de rodilla izquierda lesión 

cutánea de evolución tórpida de tres meses 

de evolución.

- Astenia y anorexia progresiva

- ECO: aumento del tejido celular 

subcutáneo con marcada heterogenicidad

- Rx: no lesiones óseas

Historia clínica



- Hemograma: Leucocitos 20.1x109/L (neutrófilos 

2.5x109/L, linfocitos 6.8x109/L, monocitos 10.5x109/L), 

plaquetas 152x109/L, Hb 9.3g/dL, VCH y HCM normales.

Bioquímica; PCR 91.1 mg/L, resto de parámetros dentro 

de la normalidad.

- Frotis de sangre periférica: 65% monoblastos con 

displasia de serie granulocítica y 3% de eritroblastos.















Morfología
- Infiltración cutánea de crecimiento difuso por 

células de hábito hemolinfoide

- No epidermotropismo

- Tamaño celular intermedio/grande

- Citoplasma mal definido con núcleos irregulares 

de cromatina laxa y nucleolos no evidentes

- Sospecha diagnóstica: infiltración cutánea por 

leucemia mieloide aguda Vs linfoma de células 

grandes

Leucemia cutis
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- CD45-, CD20-, CD79a-, CD3-, CD30-, EMA-, 

CD138-, ALK-1-.

- CD8-, TdT-, MPO-, CD1a, S-100, CD21-, CD117-

- CD43+, CD68+, CD4+, CD56+

- Ki-67% 40%

Inmunofenotipo







Neoplasia hematológica CD4+ CD56+

. Leucemias mieloides agudas

. Leucemia de células dendríticas 

plasmocitoides blásticas

Diagnóstico



CD123



Neoplasia de células dendríticas 

plasmocitoides blásticas

Diagnóstico







Morfología de sp:

- células de aspecto 
monocitoide con rasgos 
de inmadurez
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Citometría de flujo



Positivos:
- CD123

- CD7, CD4,CD43
- CD56

- HLA-DR, CD38
- CD36, 7.1, CD45RA, CD59   

Negativos:
- MPO, LISOZIMA, CD33, CD13, CD117, 

CD11b,CD65, CD15, CD64, CD14 (Línea mieloide)
- CD3cit, CD1, CD2, CD8 (Línea T)

- CD79a, CD19, CD22 (Línea B)
- CD16, CD57,CD11c (NK)
- TdT, CD34 (Inmaduros)
- CD45RO, CD55

Inmunofenotipo MO



Biología molecular y citogenética

• Ausencia de reordenación de Ig-JH y TCR

• Cuantificación de ADN:

- Indice de ADN: 1

- G0/G1: 99.5

- S+G2/M: 0.5

- Ausencia de aneuploidías. 

• 11q23 no alterado (0/200 cel)

Bajo grado de proliferación



- Adenopatías

. mediastínicas

. paratraqueales

. subcarinales

. paraaórticas izquierdas de hasta 2,5 cm.

. axilares bilaterales múltiples de hasta 1,5 cm.

. retroperitoneales de hasta 2,2 cm.

. ilíacas bilaterales de hasta 3,1 cm.

- Lesiones hipodensas esplénicas

TAC





CLASIFICACION CLINICA DE LOS 

LINFOMAS T/NK (OMS,  2001)

- Formas leucémicas-diseminadas

- Formas cutáneas

- Otras formas extranodales

- Nodales

- Neoplasia de incierto origen y grado de diferenciación

* Linfoma NK blástico



CLASIFICACION EORTC-OMS DE LOS LINFOMAS 

PRIMITIVOS CUTANEOS -2005-



OMS, 2008



• Son presentadora de antígenos (CPA): 

- inician la respuesta inmune primaria de 

las células T.

- activación linfocitos B.

- inmunidad natural (NK, macrófagos, 

células NK-T, eosinófilos).

- tolerancia inmunológica.

• Origen mieloide vs linfoide.

• Células inmaduras>> activación>> 
migración a tejidos linfoides 
(maduración)>> respuesta inmune.

Células dendríticas plasmocitoides









 Incidencia:

- <1% de las leucemias agudas.

- 0’7% de los linfomas cutáneos.

• Hombres 3:1 mujeres.

• Edad media 70 años.

Neoplasia células dendríticas plasmocitoides blásticas



• Presentación: linfoma cutáneo/leucemia 
aguda.

• Lesiones cutáneas difusas o localizadas 
como clínica inicial (90%) con afectación  
posterior de otros órganos (m.o, 
gg.linfáticos, pulmones, riñón, bazo…). 

• Pápulas, tumefacción, nódulos, 
hiperpigmentación.

• Estado clínico del paciente al diagnóstico 
aceptable.

• Anemia-neutropenia (30%) y trombopenia 
(60%). Afectación m.o >80%. 
Hiperleucocitosis infrecuente.

Clínica



Neoplasia células dendríticas plasmocitoides blásticas

Caso 1

Caso 1



 Presentan una respuesta precoz con la quimioterapia  (RC:78%).

 La recaída es también precoz y rápidamente fatal en pocos 

meses.

 La quimioterapia intensiva de leucemia mieloide o linfoide no ha 

demostrado prolongar la supervivencia.

 La quimioterapia seguida de trasplante autólogo todavía no ha 

sido probado.

 El trasplante alogénico es el único tratamiento curativo.

 Se debe hacer profilaxis de SNC en todos los pacientes.

Tratamiento y pronóstico





Diagnóstico









CONCLUSIONES

. La leucemia de células dendríticas plasmocitoides 

blásticas es una entidad rara pero que debe ser 

reconocida por los clínicos (dermatólogos) por su 

alta agresividad biológica y por los patólogos por su 

dificultad diagnóstica.

. En el algoritmo diagnóstico y panel 

inmunohistoquímico de las leucemias cutis se deben 

incluir marcadores de dichas células (CD123).

. Puede haber discordancia entre el perfil 

inmunofenotípico entre tejido y citometría de flujo.



Células dendríticas

Grupo heterogéneo de células, no linfoides, del 

sistema inmune no-fagocítico.

Se localizan en órganos linfoides y no linfoides 



Células dendríticas de los 

ganglios linfáticos

CD Folicular

CD Interdigitante

CD de Langerhans

CD Histiocítica/fibroblástica

CD plasmocitoide



Historia clínica

. Mujer de 76 años con tumoración 

inguinal de crecimiento progresivo 

que ulcera la piel

. Antecedentes de adenocarcinoma 

endometrial





TAC









CD21CD43

MPO, CD45, CD79a

CD20, CD3

CD68, CD1a, 

CD123



CD21



Diagnóstico

Sarcoma de células 

dendríticas foliculares



Neoplasias de células dendríticas

(Internatinal Lymphoma Study Group)

Tumores/sarcomas de CDF

Tumores/sarcomas de CDI

Tumoes/sarcomas de CL



Tumor/sarcoma de CDF

- Patrón variable: arremolinado, fascicular, 

perlado, difuso, folicular-like o trabecular.

- Células ovoides o poligonales (mono, bi o 

multinucleadas).

- Citoplasma eosinófilo, ocasionalmente espumoso o 

vacuolizado, con bordes mal definidos.

- Núcleos de forma variada (indentado, 

cerebriforme, ovoide o polilobulado) con nucléolo 

pequeño o mediano)

- ME: prolongaciones numerosas y finas unidas por 

desmosomas. Ausencia de gránulos de Birbeck.





Células dendríticas de los 

ganglios linfáticos

- Morfología, función y ultraestructura 

característica.

- Inmunofenotipo no bien definido: variable en 

función de estudios sobre tejido o en 

suspensión.

- Origen indeterminado: células estromales o 

células hematopoyéticas



Célula dendrítica folicular (CDF)

- Presentadora de antígenos a las células B

- Proliferación y diferenciación de las células B

- Forman una red en los centros germinales 

primarios y secundarios

- Implicadas en la generación y regulación de la 

reacción del centro germinal aunque le 

mecanismo exacto no está totalmente definido.

- Son células grandes (70-100 mm) con dos 

núcleos (redondeados, ovales o triangulares) 

con citoplasma eosinófilo y límites imprecisos.

Se relacionan entre sí mediante desmosomas 

(característico).



CD21 +

CD35 +

R4/23 +

Ki-FDC1p +

Ki-M4 +

HLA-DR variable

S-100 –

CD45 ?

Célula dendrítica folicular (CDF)





Muchas gracias


