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Historia clinica
« 947 anys

 MC: derivada del CAP per nodul epigastric dolords,
sensacio distermica i dispnea (2 mesos).

« AP: natural del Peru, obesitat, HTA.
* A l'exploracio:
— Noduls a parts toves localitzats a abdomen i torax

— Simptomatologia B
« Analitica:
— Leucocitosi amb desviacié a I'esquerra (34,6x10%L)
— Limfocitosi (8,7x10°%/L)
— Hipercalcemia (3,62mmol/L)




TAC contrast i PET-TAC:
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Procediments diagnostics

* Biopsia de massa epigastrica

* Biopsia de MO @_\
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Diagnostic diferencial g

 Limfoma Difus de Cel-lula Gran B
* Limfoma Anaplasic
 Leucémia/Limfoma T de I’Adult

* Limfoma T periféric, NOS

Jaffe et al. Hematopathology, 2012.
Gorczyca et al. Atlas of Differential Diagnosis in Neoplastic Hematopathology, 2008.















Serologia HTLV-1

 Mostra Clinica:

—Sang EDTA: Positivitat per HTLV-1




LEUCEMIA/LINFOMA T DE L’ADULT
(ATLL)

Neoplasia de cel. T madures
associada al HTLV-1
Endémica a Japo, Carib, Africa

central i Iran "

HTLV1 endemic areas

- 111 prevalenca de 'HTLV-1

Less than 1%

110 5%

* More than 5%

Llarg periode de latencia

Denise Utsch Goncalves et al. ‘Epidemiology, treatment and prevention of

- Risc 11 infeccio per HTLV-1 en el ATLL HTLV-1. Clin Microbiol Rev, 2010

periode perinatal i la infancia.

Hi ha determinats haplotips de I'HLA es correlacionen amb el

desenVOIUpament de ATLL Yashiki S, etal. AIDS Res Hum Retroviruses 2001

TSP (Paresia Espastica Tropical)



Caracteristiques cliniques

Latent Cronica Aguda Limfomatosa
Limfocitosis No 1 ™ No
PCR receptorcel— T |Avegades |Monoclonal Monoclonal Monoclonal
monoclonal
LDH elevat No Minim Si Si
Hipercalcemia No No Si Variable
Lesions dermiques |Rash Rash, papules |Variable, >50% |Variable, >50%
eritematos
Limfadenopaties No Habitualment |Si
Hepatoesplenomegalia | No Habitualment |Sovint
Infiltracié de la M.O |[No No Variable No
Mitjana superv. (anys) |>2 2 <1 <1
Morfologia - Limfocits - | atipia - 11 atipia - 11 atipia
petits - Cel. Flor - Polilobulades |- Polilobulades i
- Atipia || | blastiques blastiques

Jaffe et al. Hematopathology, 2012




Caracteristiques cliniques

Latent Cronica Aguda Limfomatosa
Limfocitosis No 1 ™ No
PCR receptorcel— T |Avegades |Monoclonal Monoclonal Monoclonal
monoclonal
LDH elevat No Minim Si Si
Hipercalcémia No No Si Variable
Lesions dermiques |Rash Rash, papules |Variable, >50% | Variable, >50%
eritematos
Limfadenopaties No Habitualment | Si
Hepatoesplenomegalia | No Habitualment | Sovint
Infiltracié de la M.O |[No No Variable No
Mitjana superv. (anys) |>2 2 <1 <1
Morfologia - Limfocits - | atipia - 11 atipia - 11 atipia
petits - Cel. Flor - Polilobulades |- Polilobulades i
- Atipia || | blastiques blastiques

Jaffe et al. Hematopathology, 2012




Morfologia

e Sang periferica: ‘céllules en flor’

— Cromatina condensada i
hipercromatica.

— No nucleol prominent.
— Citoplasma basofil vacuolar

— Caracteristiques citologiques meés
evidents en la forma aguda.

« Ganglis limfatics:
— Arquitectura esborrada difusa.
— Sinusoides conservats (patro leucémic).

— Cel. neoplasiques semblants a les de
SP + cel. grans transformades.

— Forma incipient = limfoma de Hodgkin




* Pell:
- >50%

— Infiltrat inflamatori superficial a dermis,
epidermotropisme.

— Cel. petites monomorfiques, confluents, ||
histiocits o eosinofils.

— Abscessos (Pautrier)

* Medul-la ossia:
— Infiltrat limfoide atipic en acumuls.
— Grau d'infiltraci6 menor de I'esperada

— Correlacionat amb la hipercalcémia

(reabsorcio Ossia i activitat osteoclastica)




Immunofenotip i geneética

CelTaBf CD4 +
CD7 -, CD3 +, CD2+, CD5+
CD25 (cadena a R-IL 2) +++

FOXP3 + (factor de transcripcio,
critic per la funcio reguladora)




Cel-lules T requladores

* Regulacio del sistema immunitari i tolerancia davant Ag propis
* Regulacié de I'activacio i funcio de les cel T i B, macrofags
« CD4+, CD25+, FOXP3+
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Natural history of adult T-cell leukemia/lymphoma and approaches
0 therapy

Graham P Taylor' and Masao Matsuoka®

* Immunodeficiencia:

 FOXP3 + (Fenotipus complert)
« IL10 (FOXP3 -)

» Hipercalcemia:

* RANK -L Indueixen diferenciacio
« M-CSF ' d’'osteoclasts

Dncogens [2005) 24, 60476057
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Evolucio de la pacient

* 1ringrés (juny)
— Febre
— Hipercalcemia
— CHOPx1 + IFNalfa/Zidovudina
— Alta (ttment ambulatori)
* 2ningrés (juliol)
— ACXxFA, vessament pleural, hipercalcemia
— Febre amb BGN multirresistent
— Progressio de la malaltia

 Exitus letalis






