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RESUMEN

Presentamos el caso clinico de un paciente
masculino de 61 afios, sin antecedentes
patoldgicos salvo tabaquismo, segun refiere en
cesacion tabdquica, que consulta por dermatosis
pruriginosa de 10 afios de evolucion, asociada a
disnea importante y parestesias en miembros
inferiores.

Se realiza un laboratorio general en el que se
evidencia hipereosinofilia, al igual que en el
informe histopatoldgico de la biopsia cutdnea. En
el contexto de un sindrome hipereosinofilico, se
realizan multiples examenes complementarios con
el fin de arribar al diagndstico etiolégico y para
evaluar el posible dafio de 6rgano blanco.
Finalmente, se diagnostica Linfoma no Hodgkin de
células T periférico (LNH T periférico) tipo NOS,
siendo el sindrome hipereosinofilico reactivo a
dicho cuadro.

PALABRAS CLAVE
dermatosis pruriginosa, sindrome hipereosinofilico,

linfoma no Hodgkin de células T periférico tipo NOS.

ABSTRACT:

We present the case of a 61-year-old male patient
with no significant past medical history except for
smoking, which he reported as having stopped, who
presented with a 10-year history of pruritic
dermatosis associated with significant dyspnea and
paresthesia in his lower extremities.

General laboratory tests revealed hypereosinophilia,
which was also confirmed in the histopathological
report of the skin biopsy. Given the presence of
hypereosinophilic syndrome, multiple complementary
tests were performed to arrive at an etiological
diagnosis and to evaluate potential target organ
damage. Ultimately, a diagnosis of peripheral T-cell
non-Hodgkin’s lymphoma (Peripheral T-Cell NHL) of
the NOS type was made, with the hypereosinophilic
syndrome being reactive to this condition.

KEY WORDS
pruritic dermatosis, hypereosinophilic syndrome, no
hodgkin peripheral T-cell lymphoma type NOS.
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INTRODUCCION:

El sindrome hipereosinofilico (SHE) corresponde a un grupo heterogéneo de trastornos poco frecuentes,
caracterizados por una marcada y persistente eosinofilia en la sangre periférica y/o en los tejidos. Esta
patologia puede manifestar afectacion multiorganica, potencialmente grave, con alta tasa de mortalidad.'?

Se observa un amplio espectro de manifestaciones cutdaneo-mucosas y, dado que la piel es generalmente uno
de los territorios méas afectados, serd nuestra principal guia para sospechar esta patologia.?

El SHE constituye una de las formas de presentacion de enfermedades oncohematoldgicas, como los linfomas
no Hodgkin (LNH), por lo que es fundamental realizar un plan de estudio sistematico para poder descartar sus
multiples diagndsticos diferenciales.

Caso clinico:

Presentamos el caso clinico de un paciente masculino de 61 afios de edad, oriundo de la ciudad de Guernica,
provincia de Buenos Aires, sin antecedentes personales patoldgicos, salvo tabaquismo, si bien se encuentra
en cesacion tabaquica. Consulta al servicio de guardia por presentar una disnea categorizada como clase
funcional lll-IV, de un mes de evolucién, y una dermatosis generalizada, muy pruriginosa, de diez afios de
evolucion, acompafiado en los miembros inferiores de sintomas compatibles con parestesias.

Refiere haber consultado en multiples ocasiones a diferentes facultativos y haber sido tratado con corticoides
sistémicos y antihistaminicos, con escasa respuesta.

Al examen fisico presenta una erupcion papular generalizada intensamente pruriginosa (Figura 1), multiples
excoriaciones y costras hematicas, asociado a placas eritemato-violaceas infiltradas en dorso y nddulos
marron-violaceos (Figuras 2, 3y 4). Ademas, se evidencian adenomegalias inguinales de consistencia duro-
pétreas y marcada pérdida de peso; el paciente refiere astenia, adinamia y parestesias en miembros
inferiores.

Se plantearon como diagndsticos diferenciales escabiosis, prurigo nodular, dermatitis atdpica, urticaria
vasculitis y linfoma cutdneo primario de linfocitos T, por lo que se solicitaron laboratorio general con
serologias virales (VHB, VHC, HIV), frotis de sangre periférica y biopsia cutanea en sacabocados para estudio
histopatoldgico de la placa infiltrada en dorso.
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Figura 1: Papulas eritematosas con erosiones y costras hematicas en el rostro
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Figura 2: Se asocian placas eritematoviolaceas con costras hematicas en el dorso
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Figura 4: Adenomegalia inguinal
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Como resultados positivos de la analitica sanguinea se observa leucocitosis con eosinofilia marcada del 69 %
(36087 cel/mcl), pero sin evidencia de reaccién leucoeritroblastica ni expresion de células inmaduras, e IgE
8466 Ul/ml.

En el estudio anatomopatoldgico con tincion de hematoxilina y eosina (H&E) se informa epidermis, dermis
papilar y reticular con intensos infiltrados mononucleares y abundantes eosindfilos, dispuestos en nédulos
perivasculares, se observa la eosinofilia dispersa en toda la dermis (Figuras 5y 6).

Figura 5: H&E,100 X. Epidermis y dermis con denso infiltrado inflamatorio
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Figura 6: H&E,400 X. Infiltrado compuesto por células mononucleares y abundantes eosinéfilos, dispuestos en
ndédulos perivasculares

En el contexto de sindrome hipereosinofilico, se decide solicitar coproparasitolégico seriado y Test de
Graham, perfil reumatoldgico, anticuerpos para celiaquia y cultivo microbioldgico cutdaneo. Resultd todo
dentro de los parametros normales.

Para evaluar la afectacién de érganos blanco, se solicita tomografia axial computarizada (TAC) de encéfalo,
térax, abdomen y pelvis con doble contraste, en la que se observan el paréngquima pulmonar alterado y
multiples adenomegalias mediastinales, hiliares, axilares, retroperitoneales, mesentéricas, pelvianas e
inguinales. Los ejes cortos de las de tamafio mayor oscilaban entre 14 a 17 mm, mientras que en encéfalo no
se observaban alteraciones patoldgicas.

Es evaluado por servicios de neumonologia y neurologia, con diagndstico de neumonia eosinofilica grave y
polineuropatia sensitiva dolorosa, respectivamente, mientras que el examen cardioldgico se encuentra dentro
de los pardmetros normales.

Para estudiar las eosinofilias clonales, se realiza una biopsia de la médula désea. El material obtenido es
destinado tanto para la técnica de citometria de flujo como para los estudios histopatoldgicos. Se observan
displasia de megacariocitos y marcada eosinofilia sin evidencia de displasia de la serie granulocitica, pero por
la escasa cantidad de células displasicas no es posible realizar el inmunofenotipo. Debido a esto, se biopsia
una adenomegalia inguinal, donde se observa una poblacién de células linfoides de mediano y pequefio
tamafio en patron difuso, que comprometen la totalidad de la arquitectura, y acompafiada de abundantes
eosinodfilos, plasmocitos y macréfagos, CD20, CD10, BCL-6, BCL-2 y CD23: expresidn habitual; CD3 positivo
intenso y difuso en zonas interfoliculares, CD5 positivo intenso en zona interfolicular, CD7 positivo suave,
CD30 aisladas células positivas, CD45 positivo difuso, GATA 3 positivo, CD15, CD56, Alk1 (p80) y Granzima B
negativo, Ki 67: 45 %, relacion CD4/CD8: 4:1.
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Se interpretan el cuadro morfolégico y el perfil de inmunohistoquimica vinculable con un linfoma de células T
periférico NOS, correspondiendo el cuadro clinico cutdneo a una hipereosinofilia reactiva a dicho proceso.

Se instaura tratamiento quimioterapico con ciclofosfamida, clorhidrato de doxorrubicina, sulfato de vincristina
y prednisona (protocolo CHOP), con esquema mensual. El paciente cumplié un total de 6 ciclos de
guimioterapia, con seguimiento clinico, por imagenes (TAC, PET) y analitica sanguinea, con excelente
respuesta cutdnea (Figuras 7 y 8) y sistémica, con normalizacién de eosinofilia periférica. Se destaca como
Unica secuela mononeuritis multiple, en seguimiento y tratamiento por servicio de neurologia.

Figura 7: Luego del primer ciclo de esquema quimioterapico CHOP
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Figura 8: Luego del primer ciclo de esquema quimioterapico CHOP
Discusion:

Basandonos en el caso clinico presentado, podemos objetivar que la presencia de un cuadro de
hipereosinofilia representa un desafio diagndstico, teniendo en cuenta la diversidad de etiologias posibles,
muy diferentes entre si, tanto en prondstico como en tratamiento.! Por ello, se propone una sistematica de
estudio a seguir frente a dicha patologia, enfocandonos en las tres categorias principales de SHE:
primario/clonal, secundario/reactivo e idiopatico.

Ante el diagndstico presuntivo, lo primero a realizar es constatar la hipereosinofilia, por lo que se requiere de
un laboratorio general con hemograma y férmula leucocitaria. Segun la bibliografia, aquella deberia
constatarse en seis meses, pero muchas veces el cuadro del paciente no permite esa demora. Ademas,
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podemos apoyarnos en otros estudios que marquen el dafio del érgano blanco secundario al aumento de
eosindfilos, como la piel, donde estos pueden visualizarse en alza al realizar un estudio anatomopatoldgico,
como fue el caso de nuestro paciente.*

Los sistemas y aparatos mas afectados por la actividad eosinofilica constante, ademas del sistema
tegumentario (piel y anexos), son el sistema nervioso, el tracto gastrointestinal (principalmente, compromiso
hepatico) y los aparatos respiratorio y circulatorio. Es imprescindible su evaluacion por las especialidades
correspondientes.>®

Realizado el diagndstico de SHE debemos, entonces, discernir entre primario y secundario; este Ultimo es la
causa mas frecuente. Por lo tanto, se solicitara puncién-biopsia de médula ésea para evaluar clonalidad
eosinofilica, incluyendo estudio de inmunofenotipo, y si la misma resulta positiva, estaremos frente a un
cuadro de SHE primario. Cabe destacar, en este punto, la importancia del estudio FISH (Hibridizacién
Fluorescente in situ) o RT-PCR para la deteccion de FIP1L1-PDGFRA; en nuestro caso no se pudo realizar por
falta de disponibilidad.%”/1

En cuanto al SHE secundario, debemos descartar sus principales causas, entre ellas parasitosis, micosis,
celiaquia, asma/alergia, vasculitis, farmacos, enfermedades reumatoldgicas y neoplasias. Dentro de estas
Ultimas, se encuentran los LNH, ya que los eosinéfilos no son clonales. De lo expuesto, se infieren los estudios
necesarios a solicitar, dependiendo de nuestras principales sospechas diagndsticas y de los antecedentes
personales y familiares del paciente.**

El Gltimo caso, SHE idiopatico, constituye un diagndstico por exclusién de las anteriores categorias.™

Resulta interesante proponer, como interrogante, la idea de qué surge primero en los casos de SHE
relacionados con neoplasias no clonales (SHE reactivos), como lo fue en nuestro paciente. Podemos pensar
gue cuando se presentan dermatosis inflamatorias de tantos afios de evolucion, diez afios en nuestro caso, la
hipereosinofilia sostenida en el tiempo puede derivar en una neoplasia, como resultado de un proceso
inflamatorio crénico. Por otro lado, también existe la posibilidad de que la hipereosinofilia sea secundaria a un
proceso oncoldgico, a consecuencia de la sintesis de citocinas eosinofilopoyéticas.®®

Conclusidn:

El interés del caso es presentar una patologia poco frecuente, subdiagnosticada, compleja por sus multiples
posibilidades etioldgicas y la probabilidad de compromiso sistémico, destacando la relevancia del trabajo
interdisciplinario.

Con el fin de esclarecer la sistematica de estudio, se propone un algoritmo diagndstico a seguir frente a casos
de sindrome hipereosinofilico.

De lo expuesto se desprende la necesidad y relevancia del seguimiento a largo plazo de estos pacientes, ya
gue, si no presentan una neoplasia al momento del diagnéstico, pueden desarrollarla luego, por efecto de la
actividad eosinofilica sostenida.’
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