
Caso Clinico 2

La doppia faccia della stessa malattia 
Antonello Baldo (Dermatologo)

Massimo Mascolo (Patologo)
Alessandro Severino(Ematologo)

Azienda Ospedaliera Universitaria Federico II Napoli



2017
40 anni

Donna

Da circa 8 mesi 

Elemento papulo-nodulare 
arrossato con formazione 
rapida di una placca che 
aumentando di dimensioni  
progressivamente si ulcerava
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Anamnesi: comparsa di chiazze ,noduli e placche (2012) 
asintomatiche 
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Conclusioni

Malattie linfoproliferative cutanee primitive 
CD30+ (LPDs) sono il secondo gruppo più 
comune di CTCL, rappresentando 25% di 
tutti i CTCL

Questo gruppo comprende linfoma 
cutaneo primitivo e anaplastico di grandi 
dimensioni (C-ALCL) e la papulosi 
linfomatoide (LyP), e formano uno spettro 
"continuo" di malattia

Willemze R, Jaffe ES, Burg G, et al. WHOEORTC classification for cutaneous lymphomas. Blood. 2005;105(10):37



Conclusioni
Linfoma a cellule T anaplastico (cALCL)

La presentazione clinica e il decorso clinico :come criteri 
decisivi per differenziare tra LyP e C-ALCL e per 
selezionare il tipo appropriato del trattamento  
caratteristiche istologiche e fenotipiche sovrapposte

C-ALCL si presenta come noduli e tumori solitari 
raggruppati o ,raramente multifocali (20% dei casi) o talora 
placche rosso violacee ulcerate evolventi in chiazze 
cicatriziali iper o ipopigmentate.

Le ricadute cutanee sono comuni

la disseminazione extracutanea si verifica solo nel 10% -
15% dei pazienti Bekkenk MW, Geelen FA, van Voorst Vader PC, et al. Primary and secondary cutaneous CD30(1) 

lymphoproliferative disorders: a report from the Dutch Cutaneous Lymphoma Group on the long-term follow-
up data of 219 patients and guidelines for diagnosis and treatment. Blood. 2000;95(12):3653-3661.



Conclusioni
Linfoma a cellule T anaplastico (cALCL)

LyP decorso cronico 
lesioni cutanee papulo-necrotiche o nodulari 
ricorrenti, autorigeneranti, talora pruriginose.
il quadro istologico variabile e può 
assomigliare a diversi tipi di CTCL

3 sottotipi classici

Agg. 2018

tipo D (simile all'epidermotropo
aggressivo cutaneo primitivo) linfoma a 
cellule T citotossico
tipo E (angiocentrico e angiodistruttivo e 
clinicamente caratterizzato da ampie 
lesioni escariotiche necrotiche)
Nuovo sottotipo caratterizzato dalla 
presenza di riarrangiamenti 
cromosomici che coinvolgono il locus 
DUSP-IRF4 su 6p25.3,24 e alcune 
varianti ancora più insolite

blood® 18 APRIL 2019 | VOLUME 133, NUMBER 16
2018 WHO-EORTC CLASSIFICATION UPDATE



Conclusioni

LyP : raramente presenza di CD56+ e Bcl-2

CD30+ condivisi con LyP e MF trasformata 

CD30+> 75% negli cALCL

Immunopositività ALK-1 suggerisce un cALCL sistemico



Conclusioni

Diagnosi 2012 di cALCL

Polichemioterapia (ciclofosfamide, vincristina,adriblastina e prednisone)

Remissione completa per 5 anni

2017 clinica completamente diversa (lesione singola ulcerata)

Invariate caratteristiche istologiche e immunofenotipiche (tranne perdita CD3)

Chemioimmunoterapia con Brentuximab-vedotin

Miglioramento clinico 




