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RESUMEN

Laleucemia mielomonoacitica crénica (LMMC) constituye un proce-
so oncohematol 6gico de naturaleza mixta, mieloproliferativay mielodis-
plasica, siendo su forma habitual de presentacidn consecuencia, general-
mente, de las citopenias en sangre periférica (sindrome anémico,
infecciones o didtesis hemorrégica). La afectacion cutanea en pacientes
con sindromes miel odispl&sicos o leucemias crénicas, ya bien sea especi-
fica o inespecifica, es una circunstancia excepcional, teniendo lugar mas
frecuentemente en estadios avanzados de |a enfermedad como preambulo
a una transformacion del proceso crénico en leucemia aguda. El recono-
cimientoy el diagndstico precoces del tipo de af ectacion cuténea en cual-
quier paciente con sindrome mielodisplasico o mieloproliferativo croni-
co, obtenido dicho diagndstico mediante biopsia de la lesion, resulta de
gran importancia, pues conlleva un claro significado prondstico y tera-
péutico. Describimos a continuacion el caso de un paciente que presenté
una lesion cutanea inespecifica, un eritema indurado de Bazin, como
manifestacién inicial de una LMMC; se comentan aspectos diagnosti-
cos, terapéuticos y evolutivos del mismo.

PALABRAS CLAVE: Leucemia mielomonocitica crénica. Eritema
indurado. Paniculitis lobulillar.
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ABSTRACT

Chronic myelomonocytic leukemia (CMML) is an oncohematologic
disease with a mixed nature, myeloproliferative and myelodysplastic,
and presenting features are usually the consequence of peripheral blood
cytopenias (anemic syndrome, infections or bleeding). Specific or non-
specific cutaneous involvement in patients with myelodysplastic syndro-
mes or chronic leukemias is exceptional, and it takes place often in
advanced stages of the disease, as a preample of a transformation from
chronic illness to acute leukemia. Recognition and early diagnosis of the
skin lesion by cutaneous biopsy, in every patient with myelodysplastic or
myeloproliferative disease, have therapeutic and prognostic significan-
ce. We describe a patient who presented with a non-especific cutaneous
lesion, Bazin’s erhytema induratum, as initial manifestation of chronic
myelomonocytic leukemia; we also comment diagnostic, therapeutic and
clinical evolution aspects.
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INTRODUCCION

En la clasificacion publicada recientemente de tumores de
tejidos hematopoyéticos y linfoides (1), parte de la mas amplia
Clasificacién de Tumores de la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS), la leucemia mielomonocitica crénica (LMMC)
es encuadrada en la categoria de enfermedades mielodisplési-
cagmieloproliferativas, reconociéndose en ela un “solapa-
miento” (ya defendido por algunos autores) entre ambos tipos
de procesos (2). Esta enfermedad afecta siempre lamédula 6sea
y lasangre de los pacientes, y los 6rganos extramedulares més
frecuentemente infiltrados son bazo, higado, piel y ganglioslin-
féticos. La presentacion inicial de LMMC como enfermedad
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cuténea (ya se trate de lesiones especificas o inespecificas) es
unaposibilidad recogidaen laliteraturaen diversostrabgjos. La
forma de presentacion como eritemaindurado, sin embargo, es
sumamente extraordinaria. Describimos el caso de un paciente
gue presento un eritemaindurado como primera manifestacion,
inespecifica, deunaLMMC.

CASO APORTADO

Varon de 64 afos, sin antecedentes personales de interés, que es
remitido ala consulta de Dermatologia por cuadro de unos 45 dias de
evolucion de nédulos cutdneos recidivantes, indoloros e indurados
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localizados en miembros inferiores (Fig. 1). No impresionaba de
enfermedad, ni referia pérdida de peso, fiebre, ni sindrome constitu-
cional. En la exploracion fisica destacaban varias lesiones en forma
de placas nodulares subcutaneas de 1 a 3 cm. de didmetro, eritemato-
violéceas, simétricas, duras e indoloras, localizadas en ambas caras
internas de muslos, pantorrilla, abdomen y hombro izquierdo. No
presentaba adenopatias ni visceromegalias y se apreciaban signos de
tromboflebitis superficial en miembro inferior derecho. En las prue-
bas de laboratorio se objetivo: leucocitos 12,3 x 10%L (neutréfilos
6,8, linfocitos 1,1, monocitos 4.3, eosinéfilos 0,1), Hb 120 g/L, VCM
109,8 fL; Hto. 32%; plaquetas 133 x 10°%L. Se observaban algunos
granulocitos de aspecto pelgueroide (nicleo no segmentado o hipo-
segmentado) y anisocitosis discreta. Reticul ocitos: 2,4% (totales 86,4
x 10°/L), VSG 60 mm/h; inmunoglobulinas, proteinograma, pruebas
de hemostasia, orinay sedimento, estudio del hierro, vitaminaB12 y
acido fdlico, normales. Se practicd Eco-doppler de miembros infe-
riores, demostrandose una tromboflebitis superficia de safenainter-
na del miembro inferior derecho con trombosis de dicha vena e
importante componente edematoso del tejido graso circundante, sin
signos de trombosis venosa profunda. En varios hemogramas poste-
riores se mantuvo significativamente elevada la cifra de monocitos
en sangre.

Se practicoé una biopsia de una lesién cutéanea que demostré la

Fig. 1. Nédulo cutdneo localizado en muslo, de 2 cm de didmetro y
color eritemato-violdceo, duro e indoloro a la palpacion.

Fig. 2. Necrosis de la grasa dentro del lobulillo graso hipodérmico, y
mds periféricamente, inflamacion mononuclear y algunos granulo-
mas con células gigantes multinucleadas (hematoxilina-eosina,
x700).

presencia en tejido celular subcutaneo de una paniculitis granuloma-
tosa panlobular con necrosis lobulillar tipo eritema indurado de
Bazin o vasculitis nodular (Fig. 2), asociada a trombosis venosa
organizada. Se practicd una bateria de pruebas diagndsticas para des-
cartar causas Infecciosas (BK, cultivo y andlisis por PCR para Myco-
bacterium tuberculosis: negativos, serologias parainfeccion reciente
por Toxoplasma, Legionela, Mycoplasma pneumoniae y para fiebre
Q: negativas, ASLO, negativo; Singer Plotz y VDRL, negativos),
causas neoplésicas (afa-feto-proteina, antigeno carcinoembrionario,
b2-microglobulina, Ca-19.9, PSA: normales; TAC abdominopélvico:
moderado aumento de la densidad de la grasa del mesenterio en flan-
co derecho que impronta asas intestinales, en probable relacion con
paniculitis) y enfermedades sistémicas (factor reumatoideo y anti-
cuerpos antinticleo negativos; niveles normales de C3 y C4, proteina
C reactiva, enzima convertidor de angiotensinay afa-1 antitripsing).
Latincion de Ziehl-Neelsen en lamuestra de biopsia cutanea (pues el
diagnéstico diferencial de la lesion microscopica observada debe
establecerse principalmente con una infeccion cutanea por micobac-
terias) fue asi mismo negativa.

La presencia en sangre de formas granulociticas displasicas
motivo que el paciente fueraremitido a nuestro Servicio, en € que se
realizd un aspirado medular, observandose una médula ésea hiperce-
lular con megacariocitos conservados y algin micromegacariocito
ocasionalmente, destacando una hiperplasia de la serie monocitica
(21% de la celularidad medular global, entre promonocitos y mono-
citos) e hipoplasiamoderada de la serie roja (13%) con displasialeve
(puentes intercitoplasméticos y algunas formas gigantes), y sobre
todo una disgranulopoyesis significativa (citoplasmas francamente
agranulares, frecuentes elementos de aspecto pelgueroide, asincro-
nismo madurativo nucleo-citoplasmatico y predominio de formas
madurativas intermedias); la blastosis constituia sdlo un 3%. El
cariotipo fue normal, 46XY . Con todo ello el enfermo se diagnosticd
de LMMC con afectacién cutanea inespecifica tipo paniculitis lobu-
lillar. El paciente fue tratado con corticoides orales (prednisona 30
mg/dia, con pauta de descenso semanal), resolviéndose las lesiones
cuténeas pocos dias después de comenzar este tratamiento. En la
actualidad, tres afios después del diagndstico y sin tratamiento desde
entonces, se encuentra asintomético, con anemia leve, VCM 110.9
fL, plaguetas 143 x 10°L, y monocitosis de 2,3 x 10°/L en sangre,
haciéndose controles trimestrales; en médula 6sea persiste la displa-
sia trilineal con una blastosis del 6% y un componente monocitico
del 25%.

DISCUSION

La LMMC, enfermedad oncohematolgica caracterizada
por la presencia persistente en sangre de una cifra de monoci-
tos superior a 1,0 x 10°/L, ausencia de cromosoma Philadel p-
hia o del gen hibrido BCR/ABL, menos de un 20% de blastos
en médula 6sea, y displasia celular que afecte a una 0 méas
lineas hematopoyéticas, puede presentarse clinicamente de
formamuy heterogénea. Laforma habitual de presentacion es
consecuencia, generalmente, de las citopenias en sangre peri-
férica (sindrome anémico, infecciones asociadas a neutrope-
nia con alteracion del funcionalismo del polimorfonuclear, o
didtesis hemorrégica asociada a trombopenia) y ocasional-
mente se acompafia de hepatomegalia, esplenomegalia o lin-
fadenopatias, derivadas éstas de infiltracion leucémica especi-
fica A diferencia de otros sindromes mielodisplasicos
(SMD), en los que predominan la leucopenia/neutropenia y
los rasgos dishematopoyéticos, la LMMC puede tener como
hemos dicho un comportamiento mas bien mieloproliferativo,
pudiendo existir leucocitosis con desviacion a la izquierda,
ademas de la consabida monocitosis.

La afectacion cutanea en los pacientes con leucemias cré-
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nicas o0 SMD constituye una circunstancia rara (3-5), y puede
deberse tanto a lesiones inespecificas (6-8), como mas rara
mente a infiltracion propia de la enfermedad (9,10), es decir,
como leucemia cutis, siendo en cualquier caso més frecuente
en estadios avanzados de lamisma. Las lesiones cuténeas sue-
len aparecer alo largo de la evolucion de la enfermedad, pre-
sagiando con frecuencia la transformacion a leucemia aguda
(11-16), aungue no siempre (17), y mas raramente constituyen
la manifestacién inicia del proceso oncohematoldgico
(18,19). Entre las lesiones cutaneas inespecificas descritas en
asociacion a SMD se encuentran las vasculitis (las mas fre-
cuentes y polimorfas) de tipo paraneoplasico o asociadas a
farmacos, dermatosis neutrofilica, policondritis recidivante,
pioderma gangrenoso, sindrome de Sweet, eritema elevatum
diutinum, lesiones de hipersensibilidad al frio, pernio, etc..
Recientemente algunos autores han encontrado una aso-
ciacion estrecha entre LMMC y vasculitis sistémica de vasos
de cdlibre intermedio, anticuerpos citoplasméticos antineutro-
filos (ANCA) negativa, de tipo poliarteritis nodosa (20,21).
La presentacion clinica no es especificay estas vasculitis sis-
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témicas deben ser sospechadas cuando un paciente con mielo-
displasia desarrolla manifestaciones atipicas. En estos pacien-
tes, las angiografias renales, gastrointestinales o hepéticas,
pueden ser de utilidad diagndstica, y €l prondstico suele ser
malo.
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sospechada por laimagen del TAC abdominopélvico en nues-
tro paciente, constituye asi mismo una circunstancia excep-
cional de la que solo hemos encontrado otra referencia en la
literatura (22). El reconocimiento y €l diagnostico precoces
del tipo de afectacion cutanea en cualquier paciente con SMD,
obtenido éste mediante biopsia de la lesion, resulta de gran
importancia, pues conlleva un claro significado pronéstico y
terapéutico. En algun caso, ademas, puede tratarse de laforma
inicial de manifestacion de la enfermedad oncohematol ogica.
Por ultimo, la mayoria de los pacientes con este tipo de der-
mopatia, eritema indurado, responden bien a tratamiento con
corticoides, como asi ocurrié en el caso aportado.
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