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Resumen:

La micosis fungoides es un linfoma cutaneo que se caracteriza por infiltracion de la piel por linfocitos
T, que clinicamente se manifiesta como maculas o parches, placas y nddulos. Es un linfoma de bajo grado
de malignidad, que muestra una progresion clinica por etapas, cada una de ellas distinta histolégicamente.
Mientras los estadios en parche y tumoral son diagnosticados con relativa facilidad por clinicos y patélogos,
el estadio en placas es mas dificil y controversial por su variado espectro clinico y superponerse con
variadas dermatosis inflamatorias y ésta es la razén de su publicacion.
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Abstracs

Fungoid mycosis is a cutaneous lymphoma characterized by infiltration of the skin by T lymphocytes,
which clinically appears as macules or patchs, plaques, or nodules. Itis a lymphoma with a low malignancy
degree that presents a clinical progression by stages, each of them histologically distinct. While the plague
and tumor stages are diagnosed relatively easily by clinicians and pathologists, the plaque stage is more
difficult and controversial due to its varied clinical aspect, and to the fact that it can be superimposed by
several inflammatory dermatoses, and this has been the reason of this publication.
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Introduccion

La micosis fungoides es un linfoma cutdneo de
células T, con una frecuencia estimada de 0.5 por
100.000 habitantes en paises occidentales . Se
caracteriza por la proliferaciéon maligna de linfocitos T
CD4, y es el prototipo de los linfomas no Hodgkin de
células T periféricos epidermotropos 2.

Aparece generalmente en adultos y puede ser
precedido durante afos por una dermatitis inespecifica,
mostrando una evolucién lenta y progresiva que pasara
por tres fases o estadios consecutivos: estadio en
parches o en maculas, en placas y tumoral 23,

Caso Clinico
Paciente de sexo masculino de 43 anos de edad

quien consulta por manchas hiperpigmentadas en piel,
referia que desde hacia 20 afos presentaba manchas
pruriginosas y eczemas, que evolucionaban por brotes
con etapas de mejoria y empeoramiento pero nunca
desaparecian. Fue tratado con corticoides tdpicos con
mejorfa del prurito. Niega otro tipo de sintomatologia.

Al examen fisico, presentaba multiples placas
eritemato-violaceas, infiltradas, con descamacion
blanquecina, de diferentes formas y tamafos, de
limites netos y bordes irregulares en miembros
inferiores (Foto 1); asi como también, multiples méaculas
hipercrémicas de limites netos y bordes irregulares, de
diferentes tamanos, distribuidas en forma generalizada,
respetando la cara (Foto 2). No se palparon adenopatias
ni visceromegalias.
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Foto 1.Maculas hipercrémicas de limites netos y bordes irregulares,
distribuidas en forma generalizada, respetando cara.

Foto 2.Placas eritemato-violaceas, infiliradas, con descamacion
blanquecina, y bordes irregulares en miembros inferiores.

La rutina laboratorial destaca un hemograma sin
alteraciones significativas. GOT, GPT, bilirrubina total
y fracciones sin alteraciones. Perfil lipidico: colesterol
total: 227 mg/dl (VN: hasta 200) y triglicéridos: 897 mg/
dl (VN: 150). Glicemia, urea y creatinina normales. VIH y
VDRL no reactivos. Frotis de sangre periférica negativo
para células de Sézary. Radiografia de térax normal y
TAC abdominal: hepatomegalia. Ecografia abdominal
informa higado con esteatosis.

La anatomia patolégica de la piel mostré: epidermis
acantotica con alargamiento psoriasiforme de redes
de crestas y paraqueratosis. Se observan frecuentes
microabscesos de Pautrier y linfocitos aislados, de
nucleos cerebriformes e hipercromaticos en las
diferentes capas de la epidermis, algunas rodeadas de
halo. Presencia de algunas células similares en la dermis
superficial acompanadas de melanofagos (Foto 3).

Foto 3. Microabscesos de Pautrier y linfocitos aislados en el espesor del
epitelio (H-E , 40x).

La inmunomarcacion de los linfocitos
intraepidérmicos reportd el siguiente fenotipo: CD3/
CD4/CDb5 positivos y CD7/CD8/CD20 negativos. A pesar
de los multiples intentos no se pudo amplificar TCR
(PCR para TCR gamma).

DIAGNOSTICO ANATOMO-PATOLOGICO: Micosis
fungoides, estadio en placa. Estadio IB (T2ZNOMO).

Se solicita interconsulta con hematologia, a la cual
el paciente no asiste como tampoco a las sucesivas de
dermatologfa.

Comentario
La micosis fungoides (MF) es la forma mas frecuente
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de linfoma no Hodgkin extraganglionar, en el cual los
linfocitos neoplasicos proliferan en la piel (CTCL).
Afecta a adultos entre la 5% y 6% décadas de la vida,
con predominio masculino. En los Gltimos afos se ha
incrementado su frecuencia pero ha disminuido su
mortalidad “®. Su etiologia es desconocida y el rol de
agentes ambientales, virus o bacterias es controversial®".

Las lesiones pueden localizarse en cualquier parte
del cuerpo sin predileccion. Clinicamente evolucionan
siguiendo la secuencia: Parche, placaytumor®. Organos
viscerales pueden verse afectados y finalmente puede
haber un desarrollo rapido y fatal de la enfermedad.

El examen fisico y laboratorial del paciente deben
incluir el mapeo corporal con fotodocumentacion y
biopsia cutanea de mdltiples sitios, conteo de células
sanguineas en busca de células de Sézary, radiografia de
térax y TAC abdominal en busca de ganglios linfaticos.
No es necesario practicar una biopsia de médula 6sea
en las fases de parche y placa de MF cuando no hayan
células atipicas en sangre periférica. La biopsia de
ganglios linfaticos palpables es mandatoria "4,

El perfil inmunohistoquimico clasico de la MF es:
CD2/CD3/CD4/CD5/CD7/CD45Ro  positivos y CD30
negativo, y con la progresién de la enfermedad puede
haber pérdida de CD2/CD5/CD7/CD4 en las células
cerebriformes intraepidérmicas ®®,

Los factores clinicos predictivos méas importantes
de supervivencia incluyen: edad del paciente, tipo y
extension de la afectacion cutanea (T de la clasificacion
TNM) Ty |a presencia o ausencia de enfermedad
extracutanea.

El tratamiento se divide en dos categorias: cutaneo
y sistémico. Si esta dirigido a piel, incluye: PUVA,
quimioterapia topica con mecloretamina (mostaza
nitrogenada) o carmustine, inmunomoduladores topicos
(corticoides, bexacaroteno, tacrolimus) y radioterapia;
ésta Ultima particularmente (til en casos de MF
tumoral, en la reticulosis pagetoide, linfoma de células
grandes y el linfoma pleomaérfico de células T, lo cual no
era la situacion del paciente presentado. El tratamiento
sistémico  comprende:  citotdxicos, fotoféresis,
interferon, retinoides, laser excimer y modificadores
de la respuesta biologica. Los estudios no han
demostrado la superioridad de ninguna de las terapias
expuestas, especialmente las topicas, por lo que la
decision depende del contexto clinico y experiencia del
equipo médico tratante "M% También se han utilizado
el trasplante autélogo de médula ésea y la fotoféresis
extracorporea que han mejorado la supervivencia en

algunos casos de Sindrome de Sézary®. Los estadios
en placa y tumoral son relativamente diagnosticados
con facilidad por clinicos y patélogos mientras el
estadio en placas es mas dificil y controversial por su
variado espectro clinico y superponerse con variadas
dermatosis inflamatorias M.

Conclusion

Presentamos el caso de un paciente con
caracteristicas clinicas, histolégicas einmunofenotipicas
de un CTCLtipo MF, estadio en placas. Resaltamos
la importancia del estudio histolégico no solo para
el diagnéstico de la enfermedad sino para establecer
diagnésticos diferenciales. Dada la edad del paciente,
estadio clinico y buenas condiciones generales,
consideramos que podria haber sido susceptible de
algiin tratamiento topico eficaz, lamentablemente el
seguimiento no fue posible por ausencia del paciente
a sus controles. El estadio en placas es un diagnéstico
controversial y laborioso por su variado espectro clinico
y superponerse con multiples dermatosis inflamatorias
y ésta es la razén de su publicacion.
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