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RESUMEN

Introduccién. La micosis fungoide (MF) es el subtipo mas comun de linfomas cutaneos de células T (CTCL). La mani-
festacién clinica en la forma clasica de la enfermedad consiste en multiples maculas y placas que pueden progresar
a tumores. Muchos casos de este linfoma difieren sustancialmente de esta presentacion, por lo cual se las llama
formas o variantes atipicas o inusuales que muchas veces simulan otras enfermedades dermatoldgicas.

Objetivo. Determinar la frecuencia relativa de variantes infrecuentes de MF y valorar el comportamiento de estas
variantes en cuanto al estadio al momento del diagnéstico, prondstico y respuesta al tratamiento.

Disefo. Observacional, retrospectivo y descriptivo.

Materiales y métodos. Revision de la base de datos de linfomas cutaneos primarios (LCP) desde el 1 de noviembre de
1995 hasta el 1 de agosto de 2007. Se incluyeron todos aquellos pacientes cuyo diagnéstico clinico, histopatoldgico e
inmunohistoquimico encuadrara con las categorias de la clasificacion de la WHO/EORTC. Se consignaron edad, sexo,
fecha de diagnéstico definitivo, tipo de tratamiento y evolucion.

Resultados. Se evaluaron 93 pacientes con LCP, de los que 89 tenian CTCL. En 68 (73,12%) de éstos, la afeccion era
MF (40 masculinos y 28 femeninos), con una edad media de 53,9 afios (rango: 13 a 78 aios). Diecisiete/68 (25%)
correspondieron a formas infrecuentes (11 masculinos y 6 femeninos), con una edad media de 51 afios (rango: 13 a
78 afos). La media de seguimiento posterior al diagnéstico de la variante infrecuente fue de 21,94 meses (rango: 4 a
102 meses). La distribucién de estas variantes fue: 5 MF pilotrépicas, 4 MF eritrodérmicas, 3 MF poiquilodérmicas, 2
MF hipopigmentadas, 1 cutis laxa granulomatosa, 1 MF ictiosiforme y 1 MF unilesional. La mayoria de los pacientes
cumplié un régimen combinado de tratamiento con IFN + PUVA con resolucién completa en 53% de los casos. Se
pudo constatar enfermedad progresiva con compromiso visceral en un caso de MF pilotrépica.

Conclusién. Es importante reconocer éstas variantes infrecuentes debido a su similitud con otras dermatosis inflama-
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torias, que pueden hacer de su diagnéstico un desafio. Un error diagnostico en estadios tempranos retrasaria el
diagnéstico adecuado y tratamiento oportuno, directamente relacionados con el pronéstico de la enfermedad (Der-
matol Argent 2008;14(2):124-133).

Palabras clave: micosis fungoide; variantes atipicas.

ABSTRACT

Introduction: mycosis fungoides (MF) is the most common subtype of cutaneous T-cell lymphomas (CTCL). Clinico-
pathological manifestations in the classic form of the disease are multiple patches and plaques that may progress
to tumor stage. Many variants of this CTCL differ substantially from this presentation and therefore are referred
to as atypical or unusual variants, most of them resembling other dermatological diseases.

Objective: to evaluate the relative frequency of rare variants of MF and to estimate the clinical course of these
forms in relation to their stage at the time of diagnosis, prognosis and response to treatment.

Design: observational, retrospective and descriptive.

Material and methods: we reviewed our files of patients with primary cutaneous lymphomas (PCL) assisted betwe-
en November 1995 and July 2007. We included all patients with clinical, histopathological and immunophenotypic
diagnosis which could be included in the categories of the WHO/EORTC classification. We recorded age, sex, date
of definitive diagnosis, treatment and clinical course.

Results: we analyzed 93 PCL, of which 89 were CTCL. Of them, 68 (73,12%) were MF - 40 male and 28 female. The
mean age at diagnosis was 53,9 years (range: 13 - 78 years). From this total 17 (25%) were atypical variants — 11 were
male and 6 were female — with a mean age of 51 years (range: 13 - 78 years). The mean follow-up period after diag-
nosis of the MF variants was 21,94 months (range: 4 - 102 months). These cases included 5 folliculotropic MF, 4 eryth-
rodermic MF, 3 poikilodermic MF, 2 hypopigmented MF, 1 granulomatous slack skin, 1 ichthyosiform MF and 1 unile-
sional MF. Most of the patients were treated with a combined regimen that included IFN and PUVA, with complete
remission in 53%. We observed one case of folliculotropic MF with progressive disease and visceral involvement.
Conclusions: it is important to recognize these atypical variants of MF, due to their similarity to other inflamma-
tory dermatoses, posing their correct diagnosis a real challenge. Misdiagnosis in the early stages will delay the
correct diagnosis and prompt treatment, which are directly related to their prognosis (Dermatol Argent

2008;14(2):124-133).

Key words: mycosis fungoides; atypical variants.

INTRODUCCION

El linfoma cutdneo de células T (CTCL) representa una expan-
sién monoclonal de linfocitos T helper (LTh) que expresan una
fuerte afinidad por la epidermis con un compromiso restringido
a la piel en su comienzo. Cuando la enfermedad progresa, se evi-
dencian subclones de LTh con menor afinidad por la epidermis,
con mayor tendencia a la diseminacién hacia la piel no contigua,
los ganglios linféticos, la sangre periférica y las visceras.

La micosis fungoide (MF) es el CTCL mds frecuente. Representan
en una serie de 91 pacientes que tuvimos oportunidad de estudiar el
72,52%,! prevalencia algo mds elevada que la encontrada en el estu-
dio de la WHO/EORTC sobre 1905 pacientes, que fue de 44%.2
El primer caso de MF fue descrito por Alibert en 1806; en 1832
recibe el nombre con que se la conoce actualmente, dada la
caracteristica morfolégica de los tumores semejantes a hongos.
En 1876, Bazin, que era estudiante de Alibert, dividié la progre-
sidén clinica en los estadios parche, placa y tumor.3 Esta forma
cldsica de MF de Alibert-Bazin afecta con mayor frecuencia a
varones, con edad media comprendida entre 50 y 60 afnos, y cli-
nicamente se manifiesta con lesiones eritematoescamosas no
infiltradas (estadio maculoso) y/o lesiones infiltradas con limites
netos dejando 4reas de piel sana (estadio en placas) que en su

evolucidn pueden progresar a tumores con tendencia a la ulcera-
cién. Cldsicamente estas lesiones se observan con mayor fre-
cuencia en el tronco en las dreas no fotoexpuestas. La cara, sin
embargo, es una localizacién preferencial en el desarrollo de los
tumores.

Esta enfermedad puede tener diferentes aspectos en su pre-
sentacién clinica e histopatoldgica; se describe una serie de
variantes que estdn resumidas en el Cuadro 1. Es de destacar
que en la nueva clasificacién consensuada por la WHO vy la
EORTC? la forma pilotrépica, la reticulosis pagetoide y el
cutis laxa granulomatoso son las tnicas variantes reconocidas

de MF (Cuadro 2).
Objetivo

*  Determinar la prevalencia de formas infrecuentes de MF en la
poblacién de pacientes con CTCL.

*  Valorar el comportamiento de estas variantes en cuanto a esta-
dio al momento del diagndstico, progresion y respuesta al tra-
tamiento

Disefio
Observacional, retrospectivo y descriptivo.
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e MF ampollar

e MF eritrodérmica

e MF folicular o pilotrépica

e Cutis Laxa granulomatosa

e Reticulosis pagetoide

e MF pustulosa

e MF simil acantosis nigricans

e MF con hiperpigmentacion

e MF con quistes epidermoides eruptivos

¢ MF simil purpura pigmentaria

e MF angiocéntrica

e MF invisible

Micosis fungoide (MF)

Sindrome de Sezary (SS)

Linfoma a células T subcutaneo simil paniculitis

Linfoma T periférico cutaneo primario no especificado

e Linfoma T epidermotropo agresivo CD8+ (provisional)

e Linfoma T gamma/delta (provisional)

e Linfoma T pleomorfico de células pequenas/medianas
(provisional)
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Foto 1. Caso 2 (micosis fungoide pilotropica). En glabela y en region malar,
lesiones tumorales eritematosas infiltradas.

Foto 2. Caso 2 (micosis fungoide pilotréopica). Multiples papulas foliculares
hiperqueratésicas, en tronco.



MATERIALES Y METODOS

Revisién de la base de datos de linfomas cutdneos
primarios (LCP) desde el 1 de noviembre del 1995
hasta el 1 de agosto del 2007. Se incluyeron todos
aquellos pacientes cuyo diagnéstico clinico, histopa-
tolégico e inmunohistoquimico encuadrara con las
categorias de la clasificacién de la WHO/EORTC.
Se consignaron edad, sexo, fecha de diagndstico defi-
nitivo, tipo de tratamiento y evolucidn.

RESULTADOS

Se evaluaron 93 pacientes con LCP, de los que 89
tenfan CTCL. En 68 (73,12%) de éstos, la afeccién
era MF (40 masculinos y 28 femeninos), con una
edad media de 53,9 afos (rango: 13 a 78 anos). Die-
cisiete/68 (25%) correspondieron a formas infrecuen-
tes (11 masculinos y 6 femeninos), con una edad
media de 51 anos (rango: 13 a 78 afios). La media de
seguimiento posterior al diagndstico de la variante
infrecuente fue de 21,94 meses (rango: 4 a 102
meses). La distribucién de estas variantes fue: 5 MF
pilotrépicas, 4 MF eritrodérmicas, 3 MF poiquilodér-
micas, 2 MF hipopigmentadas, 1 cutis laxa granulo-
matosa, 1 MF ictiosiforme y 1 MF unilesional.

El estadio al momento del diagndstico fue temprano
(Ia-1Ia) en 8 (47%) y tardio (IIb-IV) en 9 (53%) de
los pacientes. La mayoria cumplié un régimen com-
binado de tratamiento con IFN + PUVA. Se pudo
objetivar resolucién completa (ausencia de signos y
sintomas por lo menos durante 12 semanas) en el
53% de los casos. Se pudo constatar enfermedad
progresiva con compromiso visceral en un caso de
MEF pilotrdpica, asi como afectacién ganglionar por
el linfoma en un paciente con una MF eritrodérmica.

Casuistica
Los datos de nuestra casuistica pueden observarse en

el Cuadro 3.

DISCUSION

Las variantes de MF descriptas ilustran diferentes
formas de presentacién de este linfoma cutdneo pri-
mario. En la poblacién estudiada, tanto la media eta-
ria como la distribucién por sexos fue similar a lo
observado en todo el grupo de pacientes con ME En
general, los pacientes muestran rasgos clinicos de MF
cldsica (MFc) en otras partes del cuerpo y ello facilita
el diagndstico, como en los casos 4, 6, 7, 8, 13 y 15.
En otras ocasiones, la enfermedad debuta con una
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Foto 3. Caso 3 (micosis fungoide pilotrépica). Infiltrado linfocitario atipico
con foliculotropismo marcado.

Foto 4. Caso 10 (micosis fungoide poiquilodérmica). Parche asalmonado
anular descamativo con atrofia superficial.

presentacién atipica que dificulta el diagnéstico inicial, el cual se realiza en
un estadio mds avanzado de la enfermedad y por lo tanto complicando el
prondstico y la sobrevida, como en los casos 2, 3, 5y 9. En un trabajo
reciente publicado por Barengo y cols.,4 sobre 7 pacientes con variantes

127



Volumen XIV - N° 2 - 2008

ogia

Dermmatol

‘senllebau sejyedouspy (sa4

"elWIdPOIIIID
3p 0Jpend e[d>eY BUOIdN|OAD

sasou eidess -o112dns soiquiaiw ap olujwop 4|\ dp odi3soubelp |ap sasaw m_>wmn_ ISP
14 : AN I 5 e) soiquialw {7 A 0duoJ} ud bl SOV 'edsep N eeuop o A_M_ WOS ealuispoliii3 vii
osnyip uopewedssp A ewallug  -njoas anb sedejd seusnbad Ipe3sa) Is
ua siseliosdesed uod epiu|
‘sejyed
-OUdpEe U0 BJWISPOIILID
. saJe|ixe ! eInald
DY 'sesew 8| ) eun eDeY euoidN|oAT “edIse|d
sesawiy o WBS/A € I [11W € NI @ YANd Il A s9jed1n19d seizedouspy “opezl| LI E2RS0UBRIP 55 [BN O] Sl (ell INOZ ®©dlwIdpoIg 049
: -eJauab uoewedsap A ewslluy ~co_w:_o>w w.v soue o1 ap &> olpelsa) IS
-_tuwmmwc_ [=B][V]e¥b) m_mBmE‘_mn_
Y Was/A € 1 [|1W € GZ D-N4| UOd solquaiu £ 0> eU3S3|Ope B| 3P
sosaul vl enuuod oban| dy uod YANdaY Qi -uos Us SEAREWEISIPOLELISNLIS -sap sawojiseliosd sewadny ON Wes eddonojd 1S
T sepej|sie sede|d ‘epeJi|lyul saideq T
‘e3sandsaJ euUSNQ UOD ‘WIS/A € 'seydaJap sal
|euoisa|esyul N4| eba.be A ejp/zw/bw -e|ixe sejyedouspy ‘|esodiod iy -03U01} U3 $3.18[N21{04 S3U e
sosoUW 00€ € aud10Jexaq ap SISO elUBLINE -19dns e| 9p 9%, 0L [9P Sew ualewW —o153! 265162 B1S21 I 9D 05 : ( esidonol
6l ‘WANd dpuadsns 35 gy Uod ejp/zw/bw I -04dwod anb ss|diyjnw seasnpied s3] ISeI> 4N °p ar N oS 1don0lld 4V
= -13Soubelp |9p S9SAW 7 SO| ¥ OIpe1sd) IS
00z duajouexaq A eidesaryAnd -0]eWa}IJd SBUOISDT "0dUOIF UD 7 7 : : ‘
(dY) |eJed eysandsas uod N4| + VAN $9Je|Nndj|0} sesojewall sejnded
‘seoe|d uew.ojuod anb sau
-B|nd1|0} sedisoleianb sesoleway au
BUBWSS/A € R EET) VE (2R, -SS9[ 9P BDI}1D04Ul| UOIDe}| U]
sasaW w T Ty —_" qll -Ua> eaJe |9p 03adsal uod) o4y eInailoL StsoudN ON 40¢ eddonojid an €
IN [IIW € qZ 0-N4| ® epezi|esoy} 1y -S04 UB JOLI3JUI NS UB sajeown) [naijo4 g N
SSUOIS| UOD SepeJy|iul Sea (<2
-1}eWedSap SesOlewllla sede|d
(1Y) ed
-eJa)pel ouinbal anb oulsin ojjdNd
9p JOSeAUl ewIOUIDIRD Bp Odl3soubelq -opesspow
e
959U 1§ -ewl whmco__mp._mm oslwoidwod uod an .mohmmﬁ%””_wu%w%h_mﬂ_wMhm%mmycmm sasaul 09 ON 445  eddonold Wy z
PR (R e e e N .msg.mo__r_ saJe[ndi|o} mm_:mmn_
UOJID9|D :eAIPDY "DY "SosaW 8| : : i
Jeys|dwod ejsey N4| UOd onuURUOD
VAN + WSS/A € I [[IW € G2 0-NA|
‘seppuUal
-ndaJ uls ‘(DY) ersjdwod mpmwmamwm XSLIOA ejease epado|y
sasaw zo| o5 ¢ | 1od Was/A W el A jeydddo uoibal us sexpadole SosoW ON INLlS eddonojd oV L
.m— /ASIN I E sesowedsa01ewalla seoe|d g (4
gz 0-N4| "A9> 000t Weaq uoi1d3|3
eoidpe 4\ soinaud sodpysoubelq/ edidjpe  91ua1sIXa0d aplobuny
’ |eniul : oxa§ sajeniu| /
ap odisoubelp [ap UQIdN|OAT / SOJUSIWEIRI ] 0DIS]} Uswexy 4N 9P OARIULSP 0disoubelp o einaid SISOdIW dp
’ ’ ’ : uobedlipelsy : . . ’ ’ pep3 o ajuaied (N
oban| ojuaiwinbas elsey uopn|ond ap odwidl]l  ediIsep 4N Qquelie)

*0IpN1Sa 9153 US sopejuasaid sajuaped so| ap sodlul|d soleq € odpend

128



ogia

")y uod eid ‘BYd3Jap ewew A |ey
S9SAW €| -RJIIYAN + gZ ©-N4| € B10J 3S 9y B| -50D UQIBaJ UD SOSNJIp SBp.IOq Sp sasaw | ON d4tp |euolssjiun WAl
*s021d0} sap10d1310 A ejdesalol|ay seAllewedSapolewalls sede(d {7

Dermatol

Jequin| uoibau A uswopge ‘lluw
: - "aplouanbi| uodeal

'SSLUW U SESOLIBISI01RW)LID
o] : esualul uod eluspo|inb
SRR () gl seodejd sa|diNIA ‘W US S3IUBI ON IN/9 OWIOHSOND| SV 9l

Volumen XIV - N° 2 - 2008

'VANd + WSS/A € 1N ||1W € g2 ©O-NdI _3Upe SePeUO.IBLIE SRUWEDSS U0D -10d "9WL.I041s01101 “Emctwn_
S9soW 8
epezijesauab euly ugneWEISQ
‘sepUaJINd3I sa|diyniA
‘d¥ "elp/;w/Bbw 00z O/ dudl04eX3q 'seydalap a|bul o ejixe ‘eyda.9p oIAS =
eIdIUl 91UBWLUSIDLRI (UswWopge us opez||exo| exe| [ald ap sojnp  3|bul 3 E|IXE US SBUOISS| UOD thaid
EEWOL g e A . ql d (a1 46 -ewojnuelb VISl
159] seAanu A ealpay “exe| -uad sanbaijdas uod uspuUIod eIIul BIISe[D 4|\l BUN 9p 0D
olpeisd) IS exe| sixn)
sS13ND |9p ed16uniinb uodasay anb sesowedsa01ewa1lIs sede|d  -11soubelp |9p sasaW 8 SO|
'dY uod g3 ‘unaaide ‘Nd| ‘VANd
. . ‘edigndeuadns
S9saW 77 SEPUBLINISL LIS Y e| A epiainbzi ezewewqns sasaW 7| ON 4dE€l P a vl
*s021d0} sap10d1310 A eidesalol|say : T -bidodiH
: T : : sepejusawbidodiy sejnde z : :
‘olleuUOE)S] ‘eded A oouoJy us epidwoldwod ‘sepejuswbidodiy elnaid epEIUBL
S9SAW ¢ dY "VANd + WISS/A € DS IN [|!W € qC gl ou sjuawelnd.d [31d 21qOS SEp  SUOISI| B]|0IBSIP D4\ BP 0D @i ws9 -%_ona_ PLEA
0-N4| 'S9|eJoWN} SSUOIS| 9490S 1Y -eyuswbidodiy o Jadiy ssuoisa]  -13Soubelp |9p SISAW iz SO| Y Olpe1sd) IS tdodiH
. . Je[ndosen ed>
sosaw g o4 ql 50930|b soquue us sedljoune S9saW 9¢ ON INLE -140J1e edjw oazi
's021do} sap1021310d A ejdelarolaH SESOWEDSD0)BWANID SB|NdRIA| 7 :
c o ’ ’ ’ : -19pojinbiod
cosau 6155 SMermont o pepILAbcu o o . EtpRiopEwEwiup petols o b el
6l e 113y 3p pepljiq! 110od | -013 BSOWEIS301RWIID B8] P SL N 409 -49 ! AN LL
5021d0} s9p102110d A eidela)olaH -19pojinbiod
‘odiisoubeip Jequin| uoibal A opisinbzi oz
T : ) - s Je[nosen ed>
e |9p oue |ap 0Jiusp ojudIWINGas ql -euq ‘bzi s|bul us sswIoJIWISPO| T ON W6b -ijone edw a0
19 apuaid os “eidesal YANd A qz -Inblod saydied ‘soa1n|6 ua soAly 15polinbio
0-N4| Uod ojuajwelel) esjue|d as -BWedSap sopeuow|ese saydied PPoIINblod
‘uomedlyipelsaal eled soipnise ap 's9jeuinbui sejredouspy 'sajeuinbui sejyed
uoldeZ||eal B 9jueINp OuSIWINGaS ‘neag ap s02JNs ‘e1}0JISIPOdIUQ -OuSpe e OpeIDOSe OluUdW
9p epIPJad dY UOd wesq uoJsds|3 ‘eado|y ‘uopediyiusanbi| ap -n63} |9 0po} 491w oidwod elnaid
sosauUl 25 "eysandsal uls YANJY "eisandsal uis Al SeaJy 'eade|0IN-0]eWLLIS Jojod  eued uesauboud anb ediynad IS Wps edlulispoiliy Wré
(dOHD) eidesaoiwinbijod “eisendsai 191d A uodEWEISIP UOD OJUBW  -SBUI dH UO0D sesoulblinud s3|
uls sodIWRISIS SO + eldesalyAnd -n63] |9 0pO} 9p OslwoIdWOo) -BUILIOPJE SBUOISS| UOD BDIU|
. "opezj|el
. se;jedouspe
edlinadeus) e| ap opIul . -auab uoewedsap A ewallid eInaId
s9saW 9 I uis "soJquiaiw {7 A 0duoJ} Ud N 8/ BdIWIDPOIIIIT DA 8
|9p sajue ojuaIWINGas |ap epipJad uod epIul BJISe[d 4N 3P 02 1S
osn}Ip uoldewedsap A ewsilig
-13soubeip [ap sesaw |8 so| v
e>idjie 4\ leriul solna.d sodfasoubelq /edidjpe  23uL3sixe0d TS aplobuny R~
ap odnsoubelp |ap uoIdN|OAT / OJUBIWE}RI| 0dIS1} Uswex] 4N 9P OARIULSP Odisoubelp o ejnaid sisodjw ap

oban| ojuaiwinbag UOREIMHPEISI e1sey uopn|oAs ap odwiall  edise 4\ pepa Qjueliep U

129



Dematologia

atipicas de la enfermedad, se concluye que es de fun-
damental importancia arribar al diagnéstico en esta-
dios mds tempranos, para lo cual es indispensable la
sospecha clinica.

Las formas pilotrépicas (MFP) representan una
variante que se puede presentar con una clinica muy
proteiforme que incluye: alopecia en parches, quistes
epidérmicos, comedones, tapones foliculares tipo
queratosis folicular y mucinorrea cuando se acom-
pana de mucinosis folicular.5 Las localizaciones pre-
dominantes incluyen la cara, cuello y tronco superior
(Fotos 1 y 2). Los pacientes, varones en una propor-
cién 4-5:1, pueden o no tener lesiones de MFc.
Nuestra serie tuvo un comportamiento similar con
predominio de casos en el sexo masculino con una
relacién 3:2. En la histopatologia destaca el intenso
foliculotropismo (Foto 3) con escaso o nulo epider-
motropismo, con o sin mucinosis folicular.>-7 El and-
lisis del inmunofenotipo muestra linfocitos atipicos
CD4+ con un fenotipo similar al de la MFc. El foli-
culotropismo se explicarfa por un incremento en la
expresién de ICAM-1 en las células del epitelio foli-
cular en asociacién con linfocitos LFA-1 con la con-
currente disminucién de la expresién de ICAM-1 en
los queratinocitos epidérmicos.8 A pesar de que el
escaso nimero de casos comunicados hace dificil eva-
luar el prondstico, la MFP parecerfa tener un pronds-
tico similar a la MFc. Algunos autores sugieren que,
dada la profundidad que alcanza el infiltrado por su
disposicion intra y perifolicular, deberfa ser estatifica-
da como T3 (tumor) cualquiera sea su presentacién
clinica, sugiriendo un prondstico mds agresivo con
progresién hacia el tumor y la eritrodermia.8 En los
casos analizados, vemos cémo el caso 1 evolucioné
como una MFc para su estadio y el caso 2 ha tenido
un desarrollo térpido, con recaidas frecuentes y
refractariedad a los tratamientos instituidos. Ademds,
es de remarcar que la enfermedad estuvo subdiagnos-
ticada durante varios afios y al momento del diagnds-
tico de certeza la paciente se encontraba ya en estadio
tumoral. La extensidn, el estadio inicial y la refracta-
riedad a los tratamientos pronosticaban una evolu-
cién desfavorable para esta paciente que mostrd pro-
gresion con repercusion visceral de su enfermedad.

Las variantes eritrodérmicas (E-CTCL) han sido
claramente definidas por el consenso de la Interna-
tional Society for Cutaneous Lymphomas (ISCL).
En él la MF eritrodérmica se diferencia del sindrome
de Sézary y de los E-CTCL no especificados, porque
habitualmente hay historia previa de MF maculosa o
en placas y en la estadificacién el compromiso de
sangre periférica es minimo (5 células de Sézary/100
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Foto 5. Caso 12 (micosis fungoide poiquilodérmica). Atrofia epidérmica.
Vacuolizacién de la capa basal con infiltracion por linfocitos grandes indivi-
dualizados.

Foto 6. Caso 13 (micosis fungoide hipopigmentada). Lesiones hipopigmenta-
das sobre piel previamente no comprometida en tronco.



linfocitos mds PCR o 20 células de Sézary/100 linfo-
citos) o ausente.? Como todo cuadro eritrodérmico,
tiene un prondstico de cuidado. Las adenopatias son
frecuentes dada la extension del compromiso cutdneo
y el prurito, aunque la confirmacién histopatoldgica
no siempre es categdrica, situacién que unicamente
encontramos en el caso 9, a pesar que también pre-
sentaban adenopatias los pacientes 6 y 7. Mientras la
enfermedad se circunscriba a un B1, el tratamiento
no agresivo (PUVA, IFN, metotrexato, retinoides,
secuenciales o concomitantes) es lo aconsejado. El
caso 6 se beneficié de esta opcidn terapéutica, con
minimos efectos colaterales, llegando a una resolu-
cién completa que pudimos constatar hasta 4 meses
de seguimiento. El caso 9 presentd refractariedad a
multiples tratamientos con posterior compromiso
ganglionar especifico. En los restantes casos no pode-
mos sacar conclusiones ya que el seguimiento fue
corto y los tratamientos insuficientes.

Las formas de MF poiquilodérmica se caracterizan
por presentar hipo e hiperpigmentacién, xerosis,
atrofia y telangiectasias (Foto 4). Generalmente se
presentan en sitios de lesiones maculosas preexisten-
tes, en 4reas de roce crénico acompanada de lesiones
cldsicas. Ocasionalmente pueden predominar o
incluso ser la tnica manifestacién de la enferme-
dad.810 El estudio histopatolégico es similar a la
MFc pero incluye atrofia epidérmica con aplana-
miento de la red de crestas, degeneracién vacuolar de
la basal leve a moderada con pérdida de pigmento,
melandfagos en dermis y vasodilatacién superficial
con eritrocitos en los vasos (Foto 5).

La MF hipopigmentada puede presentarse con par-
ches o placas hipopigmentadas (Foto 6) que pueden
confundirse con pitiriasis versicolor, vitiligo o ecce-
matides acromiantes, pero una histopatologfa oportu-
na puede demostrar la presencia de linfocitos atipicos
con epidermotropismo junto a los trastornos pigmen-
tarios. Se observa con mds frecuencia en la raza negra
y es una forma de presentacién muy frecuente en
jovenes,11-13 como el caso 14 con solo 13 anos de
edad. Los tratamientos en general logran la repigmen-
tacion. El curso clinico y el pronéstico son similares a
la MFc y dependen del estadio al inicio.14 El caso 13
desarrolla los trastornos pigmentarios durante el curso
de su MF ya en estadio tumoral. Esto condicioné la
respuesta parcial a los tratamientos instituidos.

El cutis laxa granulomatosa (CLG) es hoy una
variante de MF clasificada como tal por la
WHO/EORTC.2 Cursa con placas y tumores infil-

trados en zonas de pliegues como ingles y axilas, que
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Foto 7. Caso 15 (cutis laxa granulomatosa). Repliegue péndulo de piel laxa
localizado en axila.

Foto 8. Caso 15 (Cutis laxa granulomatosa). Detalle de célula gigante multi-
nucleada en el infiltrado.

progresivamente van formando repliegues péndulos de piel laxa (Foto 7).
El sustrato para esta presentacién estd dado por un infiltrado linfoide mds
o menos epidermotropo de células pequefas a medianas junto con la for-
macién de granulomas de células gigantes multinucleadas con elastofagia y
ausencia de fibras eldsticas (Foto 8). Es importante la diferenciacién desde
el punto de vista histopatoldgico de la MF granulomatosa, que se caracte-
riza por la presencia histopatolégica de una reaccién granulomatosa que
clinicamente se corresponde con una pdpula o un nédulo, pero puede no
tener equivalente clinico y puede representar un hallazgo en MFc, eri-
trodérmica, folicular, hiperpigmentadas, etc.8 La IHQ demuestra CD3+,
CD4+ y CD8- habitualmente, y puede haber rearreglo clonal del TCR.

Como en nuestro caso es mds frecuente en el sexo femenino. El prondstico
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y la significacién clinica de la reaccién granulomato-
sa son inciertos. Para algunos autores los granulomas
podrian implicar un curso agresivo con rdpida dise-
minacién extracutidnea y muerte.8 Una situacién
reportada en aproximadamente un tercio de los casos
con CLG es el diagndstico subsecuente de un linfo-
ma de Hodgkin.15> La paciente N° 15 ha presentado
larga evolucién de una MF en estadio temprano IB
en la cual a pesar de los tratamientos instituidos
(IFN + PUVA, electron beam corporal total, retinoi-
des) no hemos podido lograr una resolucién comple-
ta. Si bien la enfermedad no progresa (no se ha evi-
denciado ningin compromiso extracutdneo), la
refractariedad al tratamiento y la aparicién del CLG
nos habla de un prondstico reservado.

Una variante rara, por los escasos casos comunicados
es la MF ictiosiforme.16-19 Representa una expresion
especifica de CTCL y no un signo cutdneo secunda-
rio. Cursa con un cuadro de ictiosis adquirida, y
lesiones foliculares queratésicas o simil comedones.
Si bien el cuadro puede ser generalizado, las extremi-
dades inferiores, como en el caso 16, es la localiza-
cién preferencial (Foto 9). El prurito es prominente y
por lo tanto también las excoriaciones.8 Si bien la
ictiosis adquirida paraneopldsica ha sido descripta en
los linfomas Hodgkin y no Hodgkin, asi como en
pacientes con MF y papulosis linfomatoide, la histo-
patologia demuestra ademds de los cambios epidér-
micos asociados a la ictiosis como ortoqueratosis e
hipogranulosis, un infiltrado epidermotropo en ban-
da de linfocitos pequenios. En una revisién de 7 casos
realizada por Hodak y cols.,19 se ve un predominio
por el sexo masculino con edad media de 50 afios y
un promedio de 5 anos en el tiempo de evolucién
previo al diagnéstico (como en nuestro caso). En 5
de los 7 casos se evidenciaba MF en 3 y MF folicular
en 2. La THQ demostré en 6 de los mismos CD3+,
CD4+, CD7-; siendo en el restante CD3+, CD8+,
CD7-. Ademids en 3 de los 7 pacientes la PCR fue
positiva para TCR gamma.

La MF unilesional es una variante poco frecuente
que se manifiesta con lesiones de MF tipicas tinicas o
limitadas a un 4rea individual aislada con un com-
promiso menor al 5% de la superficie corporal,8
como el caso 17 (Foto 10), cuyas escasas lesiones se
hallaban limitadas a una regién anatémica. Puede
afectar a cualquier grupo etario, incluyendo nifos.
Las caracteristicas histopatoldgicas e inmunofenotipi-
cas son indistinguibles de las formas cldsicas y usual-
mente tienen un curso benigno.20 Puede ser reflejo
de una respuesta antitumoral activa que minimiza la
diseminacién de las células T malignas.4
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Foto 9. Caso 16 (MF ictiosiforme). Escamas amarronadas adherentes y placas
eritematoescamosas en miembros inferiores.

Foto 10. Caso 17 (MF unilesional). Placas eritematodescamativas de bordes
difusos en region costal y mama derecha.
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CONCLUSION

Como vemos, el espectro clinico de la MF es muy amplio y
puede simular o mimetizar diferentes dermatosis inflamatorias
en alrededor del 25% de los casos, segin la poblacién estudiada.
Esta diversidad hace que el diagnéstico de las variantes de MF
sea un desafio para el dermatélogo. Las variantes mds frecuentes
y que con mayor frecuencia condujeron a diagndsticos erréneos
en nuestra casuistica fueron las MFD, incluso el Gnico caso con
progresién de la enfermedad y compromiso visceral se detectd
en este grupo. Si bien la histopatologia es categérica en la
mayoria de los casos, el diagndstico definitivo no debe susten-
tarse en un criterio Unico, sino que deberfa ser el resultado de
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Sindrome de Stevens-Johnson y necrolisis epidérmica toxica. ; Cuales son los medicamentos mas frecuentes?

El grupo EuroSCAR, integrado por seis paises, estudié 513 casos provenientes de 1.800 hospitales, detectados sobre una poblacién
de mas de 100 millones de habitantes. El intervalo de aparicion entre la ingestion del medicamento y la apariciéon de sintomas fue
de 4 a 28 dias. La amplia revision de los farmacos incriminados habitualmente ofrece resultados sorprendentes. Entre los mas
recientes y los clasicos, los de alto riesgo fueron: neviparine, lamotrigina, carbamazepina, fenitoina, fenobarbital, cotrimaxol y
otras sulfonamidas antiinfecciosas, sulfasalazina, allopurinol y oxicam entre los AINE.

Mockenhaupt M, et al.
J Invest Dermatol 2007;128:35-44.
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