
402 www.medicinainterna.org.mx

Caso clínico

Med Int Méx 2023; 39 (2): 402-407.

Neoplasia blástica de células 
dendríticas plasmocitoides

Resumen

ANTECEDENTES: La neoplasia blástica de células dendríticas plasmocitoides es una 
neoplasia maligna de origen hematopoyético, representa el 0.7% de las neoplasias he-
matológicas cutáneas primarias. Las lesiones cutáneas son la primera manifestación; el 
diagnóstico requiere análisis inmunofenotípico y correlación clínica e histopatológica. 
Hasta el momento no existe tratamiento estandarizado.
CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 92 años con dermatosis en la cara, las mucosas, 
el tronco y las extremidades superiores caracterizada por múltiples máculas y placas 
eritematovioláceas, asociada con síndrome consuntivo.
CONCLUSIONES: El caso comentado tenía el diagnóstico de neoplasia blástica de 
células dendríticas plasmocitoides, que es una afección poco frecuente, de difícil 
diagnóstico, con esperanza de vida reducida y mal pronóstico a corto plazo. Debe 
establecerse el diagnóstico de manera oportuna, pues de esto dependerá el tratamiento 
a ofrecer y la supervivencia a corto plazo. 
PALABRAS CLAVE: Células dendríticas plasmocitoides; leucemia; dermatosis; inmu-
nohistoquímica.

Abstract

BACKGROUND: Plasmacytoid dendritic cell blast neoplasia is a malignant neoplasm 
of hematopoietic origin, representing 0.7% of primary cutaneous hematological 
neoplasms. Skin lesions are the first manifestation. The diagnosis requires immu-
nophenotypic analysis, clinical and histopathological correlation. So far there is no 
standardized treatment.
CLINICAL CASE: A 92-year-old male patient with dermatosis on the face, mucosa, trunk 
and upper extremities characterized by multiple macules and erythematous-violaceous 
plaques, associated with wasting syndrome.
CONCLUSIONS: The aforementioned case reports a diagnosis of plasmacytoid den-
dritic cell blast neoplasia, which is a rare entity, difficult to diagnose, with a reduced 
life expectancy and a poor short-term prognosis. A timely diagnosis should be made, 
since the treatment to be offered and survival in the short term will depend on this.
KEYWORDS: Plasmacytoid dendritic cell; Leukemia; Dermatosis; Immunohistochem-
istry.
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ANTECEDENTES

La neoplasia blástica de células dendríticas plas-
mocitoides es una neoplasia maligna de origen 
hematológico que surge de los precursores de las 
células dendríticas plasmocitoides.1 Se considera 
un tumor raro, agresivo y con mala respuesta 
a quimioterapias convencionales.2 Representa 
aproximadamente el 0.7% de todas las neo-
plasias hematológicas cutáneas primarias con 
incidencia general de 0.04 casos por 100,000 
habitantes;3 predomina en varones entre la sép-
tima y octava década de la vida; sin embargo, 
puede ocurrir a cualquier edad, incluida la in-
fancia; se ha observado un patrón bimodal con 
incidencias más elevadas en menores de 20 años 
y mayores de 60 años.4 La primera descripción 
de neoplasia blástica de células dendríticas plas-
mocitoides se atribuye a Kameoka y su grupo,5 
quienes, en 1998, describieron dos casos de “lin-
foma” agranular cutáneo CD2-/CD4+/CD56+ 
y propusieron que representaban una afección 
distinta a las previamente descritas.1 En algunos 
casos ocurría hiperplasia linfoide reactiva, estas 
células se llamaron linfoblastos, luego células 
plasmáticas asociadas, células T plasmocitoi-
des y monocitos plasmocitoides antes de que 
Grouard y colaboradores acuñaran el término 
actual células dendríticas plasmocitoides en 
1997.1 En 2008 la OMS clasificó a la neoplasia 
blástica de células dendríticas plasmocitoides 
como una entidad perteneciente a la familia de 
leucemia mieloide aguda y en 2016 se concluyó 
que no cumplía con las características, por lo 
que se le dio su propia categoría.6 Se comunica 
el caso de un paciente geriátrico con manifes-
taciones dermatológicas típicas con objetivo de 
ilustrar las características clínicas e inmunohis-
toquímicas de esta enfermedad; también se hace 
una breve revisión bibliográfica.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 92 años con antecedente 
de hipertensión arterial sistémica, enfermedad de 

Parkinson, hipotiroidismo primario, hiperplasia 
prostática benigna y portador de marcapasos 
por síndrome taquicardia-bradicardia. Inició su 
padecimiento una semana previa al ingreso con 
astenia, adinamia, somnolencia excesiva, des-
orientación en tiempo y lugar, disminución en la 
ingesta de alimentos, refería pirosis y disfagia a 
sólidos. A la exploración física se encontró una 
dermatosis diseminada que afectaba la piel ca-
belluda, la cara, el tronco anterior, posterior, las 
extremidades y las mucosas, caracterizada por 
máculas purpúricas, placas eritematovioláceas, 
nódulos y tumoraciones (Figura 1). Los estudios 
complementarios mostraron anemia (Hb 10.8 g/

Figura 1. Dermatosis diseminada que afecta la piel 
cabelluda, la cara, el tronco anterior y posterior, las 
extremidades y las mucosas, caracterizada por má-
culas purpúricas, placas eritematovioláceas, nódulos 
y tumoraciones.
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Figura 2. Corte histológico de piel teñido con hema-
toxilina y eosina. Biopsia de lesiones cutáneas que 
mostraron infiltrado denso el cual abarca por completo 
la dermis superficial, media y profunda con extensión 
al tejido celular subcutáneo e infiltración de anexos 
cutáneos. Las células neoplásicas exhiben núcleos 
ovoides y redondos con cromatina fina, nucléolo 
evidente, numerosas mitosis y escaso citoplasma.

dL), trombocitopenia (63,000/μL), hiperuricemia 
asintomática (12  mg/dL), lesión renal aguda 
(creatinina 1.91  mg/dL) hiperbilirrubinemia 
(bilirrubina total 1.96 mg/dL) a expensas de bili-
rrubina indirecta (1.26 mg/dL) e hiperlactatemia 
(lactato 3 mmol/L). La biopsia de piel no mostró 
resultados definitivos (Figura 2), por lo que se 
realizó biopsia de médula ósea con infiltrado 
de hasta el 79% de células blásticas anormales 
que correspondían a células blásticas dendríticas 
plasmocitoides. Los resultados de la inmunohis-
toquímica mostraron CD123+, CD36+, TCL-1+, 
CD1a-, CD79a-, CD71-, CD41-, CD61-, CD14-, 
CD22-, MPO-, TdT-, por lo que se concluyó el 
diagnóstico de neoplasia blástica de células 
dendríticas plasmocitoides (Figura 3A y B). El 
paciente cursó con evolución tórpida y falleció 
cuatro meses después del diagnóstico. 

DISCUSIÓN

Las células dendríticas son células que se ori-
ginan a partir de precursores hematopoyéticos 
CD34+, sus funciones principales son: la pre-
sentación de antígenos, regulación de respuesta 
inmunitaria y control de los fenómenos de to-

lerancia inmunológica. Existen tres subtipos de 
estas células: 1)  células dendríticas mieloides 
(DC1); 2)  células dendríticas plasmocitoides 
(DC2) y 3) las células de Langerhans (CL). Cada 
subtipo de estas células tiene una función, origen 
y marcadores de superficie específicos. Las DC1 
están derivadas de precursores mieloides, existen 
dos subtipos celulares: las células dendríticas de 
la dermis y las células dendríticas intersticiales; 
el inmunofenotipo de estas células es CD11b+/
CD11c+/Cd33+. Su principal función es la pre-
sentación de antígenos, la producción de IL-12 
y favorece la respuesta inmunitaria de tipo Th1. 
Las DC2 son las únicas células dendríticas deri-
vadas de precursores linfoides, se encuentran en 
la dermis, la médula ósea, el timo, los ganglios 
linfáticos, el bazo, las amígdalas y las placas de 
Peyer. Una vez que se completa el proceso de 
maduración su función principal es establecerse 
como residentes de los tejidos periféricos, con 
expresión de CD4, CD40, CD80, CD86 en su 
superficie. Las células de Langerhans se derivan 
de precursores mieloides y son dependientes de 
TFG-beta; se encuentran en la epidermis y expre-
san inmunofenotipo S-100+/CD1a+/langerina+/
cadherina-E+. Cuando un antígeno es capturado 
por una de estas células en la piel migra a zonas 
paracorticales de los ganglios linfáticos en don-
de se transforma en una célula presentadora de 
antígeno para linfocitos T.7 

La causa de la neoplasia blástica de células 
dendríticas plasmocitoides aún se descono-
ce; entre las teorías más reconocidas está la 
proliferación reactiva de células dendríticas 
plasmocitoides, descrita por primera vez en 
1958 por Lennet y Remmele.1 La neoplasia 
blástica de células dendríticas plasmocitoides 
puede ocurrir de forma aislada o asociarse con 
síndromes mielodisplásicos y mieloproliferativos 
con coexistencia de varias mutaciones genéti-
cas.8 Las anomalías citogenéticas encontradas 
en pacientes con neoplasia blástica de células 
dendríticas plasmocitoides incluyen predomi-
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nantemente pérdidas genómicas en lugar de 
reordenamientos específicos de genes eliminado 
regiones, concretamente 9p21.3 (CDKN2A/
CDKN2B), 13q13.1-q14.3 (RB1), 12p13.2-
p13.1 (CDKN1B), 13q11-q12 (LATS2) y 7p12.2 
(IKZF1).4 Las lesiones cutáneas representan la 
primera manifestación clínica en los pacientes 
con neoplasia blástica de células dendríticas 
plasmocitoides, ocurren en el 80 al 100% de 
casos; estas lesiones sobrevienen como una 
dermatosis diseminada al tronco y las extremi-
dades en forma de nódulos, pápulas o placas 
infiltradas de diversos tamaños, eritematosas, 
violáceas, asociadas con púrpura e incluso úlce-
ras.9 Las características histológicas consisten en 
una proliferación difusa en la dermis de células 
neoplásicas, el infiltrado suele ser extenso y se 
extiende profundamente en el tejido subcutá-

neo, sin afectar la dermis superior, la epidermis. 
Otros órganos afectados son la médula ósea, en 
la que exhibe un patrón de crecimiento difuso 
con reemplazo de elementos hematopoyéticos, 
los ganglios linfáticos, donde afectan las áreas 
medular e interfolicular,1 la sangre periférica en 
un 60-90%, el sistema linfático en un 40-50% 
y el bazo.3 A pesar de que la piel es el órgano 
afectado con más frecuencia, se han reportado 
casos sin evidencia de infiltración cutánea.10 
La manifestación clínica en algunas ocasiones 
puede ser indolente, la enfermedad progresa 
invariablemente y el pronóstico es malo, in-
dependientemente del tipo de manifestación 
clínica, con mediana de supervivencia general 
que varía de 9 a 20 meses.11 El diagnóstico de 
este padecimiento se establece con el estudio 
histológico, inmunohistoquímico y flujo cito-

Figura 3. A y B. Muestra de médula ósea teñida con hematoxilina y eosina, se aprecia infiltrado de células 
neoplásicas mezcladas con elementos hematopoyéticos sin morfología característica. C. CD56 (+). D. CD123 
(+). E. CD68 (+). F. TdT (+). Las tinciones de inmunohistoquímica muestran fuerte positividad para CD56, CD68 
y CD123, positividad para CD10, MPO y TdT, lo que es compatible con diagnóstico de leucemia de células 
blásticas dendríticas plasmocitoides.

A				 B			 C

D				 E			 F
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métrico. Las células de l neoplasia blástica de 
células dendríticas plasmocitoides son células 
medianas con núcleos redondos u ovales, cro-
matina fina, nucléolos prominentes y escaso 
citoplasma basófilo pálido. La pseudopodia ci-
toplasmática o cola citoplasmática son términos 
utilizados para describir estas células. También 
se han descrito algunos tumores con células 
microvacuoladas en su citoplasma por proba-
bles depósitos de glucógeno, con disposición 
a lo largo del perfil citoplasmático comparado 
con un collar de perlas. Muestra positividad 
inmunohistoquímica para CD4, CD43, CD56, 
CD68 y CD123 y es negativa para mieloperoxi-
dasa, CD3, CD19 y CD63. La expresión positiva 
para CD303 y TCL-1 es altamente específica 
para el diagnóstico de esta enfermedad (Figura 
3C-F).10 No existe tratamiento estandarizado, 
se observan mejores desenlaces con esquema 
para tratar leucemia linfoide aguda y consolida-
ción con trasplante alogénico; sin embargo, la 
supervivencia media es de 12 a 14 meses.12 En 
lo últimos años se ha estudiado el tagraxofusp 
como posible terapia para el tratamiento de esta 
enfermedad. En 2019 se publicó un ensayo clí-
nico en donde se prescribió este medicamento 
a pacientes con neoplasia blástica de células 
dendríticas plasmocitoides que no habían reci-
bido ningún tratamiento o estaban en recaída; 
como resultado se observó respuesta clínica 
favorable, lo cual definieron como respuesta 
completa en todos los sitios de afección inicial; 
fundamentado en este estudio, este medica-
mento fue aprobado recientemente por la FDA 
para el tratamiento de la neoplasia blástica de 
células dendríticas plasmocitoides en adultos y 
niños mayores de dos años.13 

CONCLUSIONES

El pronóstico es malo, con media de supervivencia 
menor a dos años; no se cuenta con tratamiento 
estándar definido, recientemente se aprobó la 
terapia con tagraxofusp, proteína de fusión recom-

binante dirigida a CD123. Sin embargo, la poca 
accesibilidad ha orillado a prescribir múltiples 
esquemas de quimioterapia, siendo el tratamiento 
de elección. Se requiere el trasplante de células 
madre hematopoyéticas para lograr remisiones 
sostenidas. La mejoría en el conocimiento de las 
características inmunofenotípicas y moleculares 
de esta enfermedad abre las puertas a nuevos 
escenarios terapéuticos prometedores.
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