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O envolvimento cut@neo por células leucémicas mieldides é fenémeno raro. Os autores relatam caso
de paciente, masculino, 55 anos, com sindrome mielodispldsica com lesées papulares eritemato-purpuricas na face,
tronco e membros superiores e inferiores. Foi realizada biépsia de leséo que evidenciou infiltrado dérmico por blastos
mielbides e imunoistoquimica positiva para mieloperoxidase, confirmando leucemia cdtis. O paciente evoluiu para
leucemia mieloide aguda, sendo submetido & quimioterapia inicial e depois a esquema quimioterdpico de resgate,
porém ndo obteve resposta, havendo piora do quadro hematolégico e falecendo apds 4 meses. O diagnéstico de leu-
cemia cUtis em paciente com sindrome mielodispldsica indica a concomitdncia ou iminente transformacéo para leuce-
mia mieloide aguda. Seu reconhecimento precoce é importante, em vista de sua implicagéo terapéutica e progndstica.

Sindrome mielodispldsicos; Mielodisplasia; Leucemia mieloide aguda; Neoplasias da pele.

LEUKEMIA CUTIS AS A SIGN OF PROGRESSION OF
MYELODYSPLASTIC SYNDROME TO ACUTE MYELOID LEUKEMIA

Cutaneous involvement by myeloid leukemic cells is an unusual phenomenon. The authors analyze the
case of a 55-year-old male patient with myelodysplastic syndrome who presented erythematous papules on the face,
trunk, arms and legs. Skin biopsy showed a dermal infiltration caused by blast myeloid cells. Immunohistochemical
analysis was positive for myeloperoxidase, confirming leukemia cutis. Acute myeloid leukemia was diagnosed and the
patient was treated with chemotherapy and then with rescue chemotherapy but without response. The haematologic
disease progressed and the patient died after four months. The diagnosis of leukemia cutis in patients with myelodys-
plastic syndrome is indicative of concomitant or impending acute leukemic transformation. Early recognition is essential
with important therapeutic and prognostic implications.

Myelodysplastic syndromes; Preleukemia; Leukemia, myeloid, acute; Skin neoplasms.
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INTRODUCAO

A leucemia cUtis é caracterizada pela infiltragéo de
células leucémicas na pele. Foi descrita em pacientes
com leucemia mieloide aguda (LMA), doengas mie-
loproliferativas crénicas, sindromes mielodispldsicas
(SMD) e doencas linfoproliferativas. Porém, é mais
comum nos subtipos monociticos das leucemias mie-
loides agudas’.

Nos pacientes com SMD, as lesées cutdneas podem
ser a primeira manifestacdo de sua transformacgéo leu-
cémica. Esta sindrome constitui grupo heterogéneo de
desordens clonais adquiridas da célula-tronco e carac-
teriza-se por hematopoiese ineficaz e citopenia. Afeta
mais individuos idosos, entre 60-75 anos. Cerca de
30-40% dos pacientes com SMD ir&o evoluir para LMA
(presenca de pelo menos 20% de blastos na medula
bssea)?s,

CASO CLINICO

Os autores relatam o caso de paciente, mascu-
lino, 55 anos, com sindrome mielodispldsica/mie-
loproliferativa — anemia refratdria com excesso de
blastos tipo 2 (Classificacdo Organizacdo Mundial de
Saude 2008) diagnosticada & 4 meses. A imunofeno-
tipagem mostrou 11% de blastos de origem mieloi-
de na medula éssea e positividade para CD13, CD33
E CD34 e HLA-DR positivo e padréo de biologia
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molecular demonstrou BCR-ABL negativo e mutacdo
JAK 2 negativa.O paciente apresentava hd cerca de
uma semana lesées papulares eritemato-violdceas de
bordas bem definidas, assintomdticas e néo palpa-
veis na face, tronco e membros superiores e inferiores.
Nossas hipéteses diagndsticas foram plrpura trom-
bocitopénica, pUrpura por vasculite, infecc@o cutdnea
por fungos e leucemia citis. Foi realizada biépsia de
lesdo de coxa direita que evidenciou infiltrado dérmico

Fig. 1 - lesdes papulares erifemato-violdceas em membros
inferiores.
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Fig 2 - Biopsia de pele evidenciou infiltrado dérmico por blastos imaturos de origem mieldide e imuno-histoquimica foi positiva para
mieloperoxidase.

por blastos imaturos de origem mieléide e imuno-his-
toquimica positiva para mieloperoxidase, confirman-
do diagnéstico de leucemia cUtis.

Houve transformacdo da mielodisplasia para leu-
cemia mieloide aguda, no periodo de surgimento das
lesdes cuténeas, e o paciente foi submetido & quimio-
terapia com idarrubicina e citarabina, porém sem res-
posta adequada, mantendo anemia, trombocitopenia
e leucocitose durante internacdo. Foi realizada inves-
tigagdo de possivel quadro infeccioso com hemocultu-
ras, urinocultura e pesquisa de fungos e bactérias em
biépsia de medula 6ssea, todos negativos. As lesées
cutdneas ndo regrediram e evoluiram para nédulos
e placas infiltradas e purpuricas, especialmente em
membros e abdome. O paciente foi, entdo, subme-
tido a esquema quimioterdpico de resgate com flu-
darabina, citarabina, filgrastima (fator estimulador de
coldnias de granulécitos humanos) e idarrubicina, néo
havendo, porém, remissdo do quadro hematolégico,
e evoluiu a ébito quatro meses apds aparecimento das
lesdes cuténeas.

DISCUSSAO

As lesdes da pele associadas & sindrome mielodis-
pldsica podem ser especificas ou inespecificas. As es-
pecificas, mais raras, sdo aquelas devidas & infiltragéo
da pele por células hematopoiéticas neopldsicas (leu- Yi
cemia cUtis), denotando mau prognéstico. J& as lesdes
inespecificas devem-se principalmente a reacdes a dro-
gas ou acometimento imunolégico (infec¢des de pele

Fig 3 - Pdpulas e nddulos purpuricos e infilirados em mem-
bros inferiores apés um més de tratamento.
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e doencas auto-imunes). As lesdes inespecificas mais
vistas sdo a Sindrome de Sweet, pioderma gangrenoso,
vasculite leucocitocldstica e doenca de Behget, sendo
ainda discutivel seu valor prognéstico®*.

O aparecimento de leucemia cdtis junto & SMD é
achado infrequente, geralmente simulténeo ou posterior
ao diagnéstico hematolégico®. O diagnéstico de leuce-
mia cOtis em paciente com sindrome mielodispldsica in-
dica a concomitéincia ou iminente transformacéo para
leucemia mieloide aguda, estando ligado a pior prog-
néstico e rdpida progressdo da doenga. Sua apresen-
tacdo clinica caracteristica ocorre na forma de pdpulas,
placas ou nédulos, de tamanhos diversos, violdceos ou
eritemato-infilirados, Unicos ou multiplos. Pode haver
exantema maculopapular, eritrodermia, rash purpurico
palpdvel, equimoses, Ulceras ou bolhas'#¢. Os locais
mais afetados sdo as pernas, seguido de bracos, dorso,
térax, couro cabeludo e face, assim como ocorreu no
nosso paciente. As lesdes costumam ser assinftomdticas®.

Os mecanismos patogénicos que levam & migra-
¢Go especifica de células leucémicas & pele ainda néo é
claro. Acredita-se que antigenos ligantes de células T e
diferentes citocinas ou moléculas de adeséo mediariam
a migragdo de células leucémicas & pele?$. O diagnés-
tico da leucemia cUtis é baseado em achados clinicos,
histolégicos e imuno-histoquimicos. Na imuno-histo-
guimica, anticorpos contra mieloperoxidase (MPO) sé@o
especificos para células mieloides. Os infilirados cuté-
neos de origem mieloide podem ser identificados por
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um painel de anticorpos (MPO, CD3, CD20, CDA43,
CD56, CD68 e CD117)2.

O tratamento da leucemia cdtis consiste no trata-
mento da leucemia de base, sendo de eleicdo a com-
binagéo de quimioterapia e radioterapia'®. Na maioria
dos casos, seu surgimento demonstra répida progres-
séo da leucemia e mau prognéstico, com sobrevida
média de 1 a 28 meses??®’. O paciente do caso evoluiu
a 6bito 4 meses apés o diagndstico da leucemia cdtis.

O manejo clinico de pacientes com SMD pode ser
influenciado pela presenca de lesdes cuténeas. Isso
reforca a importéncia aos dermatologistas, juntamen-
te com os hematologistas, de examinarem, avaliarem
e diagnosticarem a leucemia cGtis nos pacientes com
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