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RESUMO

A Neoplasia de células bláticas dendríticas plasmocitoides (NCBDP) é caracterizada pela co-expressão dos marcadores 

CD4 e CD56, pelo menos um antígeno de células dendríticas e plasmocitoides e ausência de outros marcadores de linhagens 

hematopoiéticas. Envolvimento cutâneo é a apresentação inicial mais comum. Relata-se o caso de um paciente de 44 anos que 

apresentava placas e nódulos eritemato-violáceos distribuídos na face, tronco e membros e aumento importante de gânglios em 

várias cadeias linfonodais. A biópsia e imunohistoquímica de pele e medula óssea foram realizadas e o diagnóstico de NCBDP 

foi estabelecido. O paciente realizou quimioterapia com remissão completa do quadro. Nesse cenário, o dermatologista deve estar 

ciente do seu papel no diagnóstico precoce dessa doença.
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ABSTRACT

Blastic plasmacytoid dendritic cell neoplasm (BPDCN) is characterized by coexpression of CD4 and CD56, at least one 

plasmacytoid dendritic cells antigens and the absence of other markers of hematopoietic lineages. Cutaneous involvement is the 

most common initial presentation. Here we report the case of a 44-year-old male patient who presented erythematous-violaceous 

chains. After biopsy and immunohistochemical study of the skin and bone marrow, the diagnose of a BPDCN was established. The 

patient underwent chemotherapy and achieved complete remission. In this scenario the dermatologist should be aware of their role 
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INTRODUÇÃO

Neoplasia de células blásticas dendríticas plasmocitoides 

(NCBDP) é uma neoplasia hematopoiética rara derivada de 

precursores de células dendríticas plasmocitoides, sendo 

caracterizada pela co-expressão dos marcadores CD4 e 

linhagens hematopoiéticas. A exata incidência dessa doença é 

desconhecida, mas estima-se que represente aproximadamente 

0,7% dos linfomas primários cutâneos.1 A NCBDP tem sido 

descrita em todas as raças por todo o mundo, apresentando 

leve predominância no sexo masculino. A idade média de 

acometimento ocorre entre 60 e 70 anos embora possa se 

apresentar em qualquer idade, inclusive na infância.2,3

Envolvimento cutâneo é a apresentação inicial mais comum 

dessa neoplasia e inclui nódulos e placas eritemato-violáceos 

isolados ou generalizados. Associados às manifestações 

cutâneas, pode haver acometimento de outros órgãos como 

linfonodos, medula óssea e sistema nervoso central. O curso 

dessa neoplasia é altamente agressivo independentemente da 

apresentação inicial e apesar disso, devido a raridade e o recente 

reconhecimento como uma doença com caraterísticas próprias, 

não há um protocolo de tratamento bem estabelecido.1,3,4

No presente relato, descrevemos um caso de NCBDP com 

manifestação cutânea exuberante, apresentando boa resposta 

inicial ao tratamento com o protocolo CALGB (Grupo de 

Câncer e Leucemia B) e sobrevida acima da expectativa para 

a doença.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 44 anos, relatou que 

aproximadamente 5 meses antes da primeira consulta em 

nosso serviço apareceram lesões cutâneas envolvendo tronco 

e dorso que, posteriormente, se estenderam para face e porção 

proximal dos membros superiores e inferiores. Após início 

dessas lesões, ele desenvolveu náuseas, vômitos, astenia, 

gânglios. Ao exame físico apresentava placas e nódulos 

eritemato-violáceos distribuídos na face, tronco e membros 

(Figuras 1 e 2) associados ao aumento importante de 

linfonodos, caracterizados por serem de consistência pétrea, 

aderidos uns aos outros e a planos profundos, nas cadeias 

cervicais posteriores, submandibulares, submentoniana, 

inguinais, epitrocleares, retroauricular e axilares.

O hemograma completo evidenciou pancitopenia e no 

esfregaço de sangue periférico foram encontrados eritroblastos 

localizado em derme reticular (Figura 3) e a imuno-histoquímica 

mostrou positividade para CD4 e CD56 (Figura 4) e TDT assim 

como negatividade para CD3, CD5, CD8, CD20, CD34, CD117 

e mieloperoxidase, com índice de proliferação (Ki-67) de 80%. 

A imunofenotipagem da biópsia de medula óssea evidenciou 

80,3% de células blásticas que não expressavam antígenos 

para CD4, CD33, CD38, CD56, CD123 e HLA-DR.

Figura 1.

Figura 2. Placas e nódulos eritemato-violáceas 

Baseado em dados clínicos e laboratoriais, o paciente foi 

diagnosticado com NCBDP.

e pelve evidenciaram extenso acometimento linfonodal nessas 

regiões e a análise do líquor cefalorraquidiano não evidenciou 

células neoplásicas.

O paciente foi encaminhado para o serviço de hematologia onde 

iniciou quimioterapia com protocolo CALGB, que inclui as 

drogas prednisona, vincristina, daunorrubicina, L-asparaginase, 

metotrexate, ciclofosfamida, citarabina, mercaptopurina e 

mitoxantrone. Após 2 meses do início do tratamento o paciente 

evoluiu com remissão completa da neoplasia por critérios 

clínico e laboratorial, sendo então sugerido o transplante de 

medula óssea, o qual o paciente recusou por motivos pessoais. 

Apesar disso o paciente se mantém em remissão após 17 meses 

do início do tratamento (Figura 5).
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Figura 4.

Figura 5. Máculas hipercrômicas de aspecto 

residual no tronco e nos membros superiores.

DISCUSSÃO

A NCBDP é um tipo raro e altamente invasivo de malignidade 

hematopoiética que acomete principalmente homens 

idosos.2 Embora manifestações cutâneas sejam a principal 

forma de apresentação inicial dessa doença, lesões cutâneas 

disseminadas, como no caso relatado, são encontradas em 

apenas 15% das vezes.2

A completa investigação dos pacientes com essa neoplasia 

inclui avaliação do sangue periférico através da hematoscopia, 

da medula óssea através da biópsia e dos linfonodos através 

37%, de sangue periférico em 24% e de sistema nervoso central 

em 11%.3 O paciente do relato em questão apresentava múltiplas 

cadeias linfonodais com características clínicas sugestivas de 

neoplasia, blastos em sangue periférico, não havia evidências 

 e biópsia 

de medula óssea apresentava 80,3% de células blásticas, sendo 

qual são necessários 20% de blastos como critério diagnóstico.2,5

O diagnóstico da NCBDP é determinado pela análise 

histopatológica e imunohistoquímica da pele e medula óssea. 

Os achados na anatomopatologia de pele são caracterizados 

por 

e citoplasmas escassos. A biópsia de medula revela células 

blásticas atípicas raramente caraterísticas de uma linhagem 

doença, é necessário a demonstração na imunohistoquímica de 

CD4 e CD56 e para os marcadores restritos a células dendríticas 

plasmocitoides, como CD123 e CD303, e negatividade para 

linhagens linfoide, NK e mieloide.3,6 A histopatologia e 

imunohistoquímica de pele e de medula óssea evidenciaram 

as características necessárias para o diagnóstico de NCBDP.

A neoplasia de células blásticas dendríticas plasmocitoides 

apresenta sobrevida média de 12 a 14 meses e em relação ao 

tratamento, a melhor opção é a quimioterapia com esquemas 

utilizados para leucemias linfoides e agudas seguida do 

transplante heterólogo de medula óssea.1,7,8 A maioria dos 

pacientes apresenta boa resposta inicial ao tratamento, com 

remissão completa da doença, mas geralmente recorrem 

dentro dos primeiros 6 meses e a maioria evolui em seguida 

com rápida progressão da neoplasia.9,10 O paciente em questão 

iniciou tratamento com o protocolo CALGB, não realizou o 

transplante por motivos pessoais, mas ainda assim apresenta-se 

em remissão completa da doença mesmo após 17 meses do 

início do tratamento e 24 meses após o início dos sintomas.

Embora muitas descobertas a respeito da NCBDP tenham 

surgido nos últimos anos, essa doença ainda representa 

cutâneas podem ser o único sinal de doença e, portanto, 

os dermatologistas devem estar cientes sobre seu papel 

fundamental no diagnóstico, evitando assim atraso no início 

do tratamento.

Figura 3.
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