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Folliculotropic mycosis fungoides and follicular mucinosis. A case report
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Resumen

La micosis fungoide es la forma mas frecuente de linfoma cutdneo T. Se
caracteriza por una evolucién clinica de mécula, placa y tumor, e histo-
l6gicamente por un infiltrado de linfocitos atipicos que comprometen la
epidermis. Ademas de esta forma llamada clésica existen otras varian-
tes, como la micosis fungoide con foliculotropismo. Esta ha sido clasifi-
cada como una entidad separada por sus caracteristicas clinicas e histo-
|6gicas distintivas, por ser més refractaria al tratamiento y tener un peor
prondstico. Presentamos el caso de una paciente de sexo femeninoy 31
afios de edad con un cuadro de 5 afos de evolucion, que inicialmen-
te responde favorablemente al tratamiento instaurado (Dermatol Argent
2009;15(5):354-357).
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Abstract

Mycosis fungoides is the most common variant of cutaneous T-cell lym-
phomas. Characterized clinically by an evolution of patches, plaques and
tumors, and histologically by the infiltration of the epidermis by atypical
T cells. Besides this so-called classic presentation there are many other
subtypes, such as folliculotropic mycosis fungoides. This has been classi-
fied as a separate disease because it has distinctive clinical and histolo-
gic features, is more refractory to standard treatments thus having a wor-
se prognosis. We report the case of a 31-years old female patient, whose
illness had a five-years duration, and a good response to initial treatment
(Dermatol Argent 2009;15(5):354-357).
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Introduccion

La forma mds frecuente de expresién de los linfomas cutdneos
T (LCCT) es la micosis fungoide (MF). Se caracteriza por epi-
dermotropismo de linfocitos atipicos. La enfermedad cldsi-
ca presenta tres etapas cutdneas: mdculas, placas y tumores.!3
Existen otras variantes clinicas menos frecuentes, entre ellas la
forma foliculotrépica. Esta se caracteriza por presentar el infil-
trado de linfocitos atipicos en una localizacién profunda, con
compromiso del foliculo piloso.1-3

Presentamos el caso de una paciente que tanto por su epidemio-
logia como por el diagndstico de esta variante de MF con foli-
culotropismo tiene un prondstico menos alentador pero ha res-
pondido favorablemente a las primeras etapas del tratamiento.

Caso clinico

Mujer de 31 anos, con antecedente de pérdida de un embarazo.
Motivo de consulta. Lesiones en rostro de 6 anos de evolucidn.
Antecedentes de enfermedad actual. Biopsias previas en
2002 (mucinosis folicular) y 2005 (infiltracién linfocitica de
Jessner). Recibié multiples tratamientos con corticoides tépi-
cos y VO, antihistaminicos, hidroxicloroquina, dexametaso-
nay talidomida. A los dos afios de iniciada la enfermedad, cur-
s6 un embarazo. Refiere que todas las lesiones desaparecieron
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durante su curso. Concluyd por parto normal a los
nueve meses con un nifio sano. En el puerperio las
lesiones recidivaron.

Examen fisico. Placas eritematosas de limites defi-
nidos con recortes de piel sana y lesiones tumorales
en su interior, que se extendian desde la frente hasta
el submentén (Foto 1). Otras placas aisladas, erite-
matosas, redondeadas de 5 cm en dorso. Adenopatia
cervical derecha palpable.

Diagnéstico presuntivo: micosis fungoide.
Conducta. Se tomaron biopsias de una lesién tu-
moral de frente y de una placa de dorso. Resultado:
“MF con foliculotropismo y mucinosis folicular”
(Foto 2). IHQ: CD3 policlonal +++, CD4+++,
CD8+, CDla+, CD20+. Biopsia de ganglio cervi-
cal y resto de estudios complementarios, negativos.
Realizé tratamiento con electrén beam (13 sesiones)
2600 cGy en cada mitad de la cara, con disminucién
de la infiltracién de las lesiones. Se inicia tratamiento
con interferdn alfa 2b 3 millones UI 3 veces/sem. Al
mes de tratamiento se observan nuevas lesiones acnei-
formes en rostro. Actualmente la paciente se encuen-
tra en el 6to mes del tratamiento mencionado (Foto
3), persistiendo solo escasas maculas en tronco.

Comentario

La MF ecs la forma més frecuente de presentacién
de los linfomas cutineos T (LCCT). Se caracte-
riza por epidermotropismo de linfocitos atipicos.
Se manifiesta por anos en piel y luego puede llegar
a comprometer ganglios linfaticos, drganos inter-
nos y llevar al ébito. Su incidencia aumenta con
la edad (con predominio en la quinta década), es
mds frecuente en el sexo masculino con una fre-
cuencia 4:1,1. Fue descripta por primera vez en el
siglo XIX, por Aliber. Bazin diferencia tres etapas
cutdneas de la enfermedad cldsica: maculas, placas
y tumores.!3 Existen otras variantes clinicas me-
nos frecuentes como la hipopigmentada, hiper-
pigmentada, ampollar, purpurica, hiperqueratd-
sica, ictiosiforme, a placa Unica, granulomatosa y
folicular, entre otras.3

La MF foliculotrépica (MFF) se caracteriza porque
el infiltrado de linfocitos atipicos compromete el fo-
liculo piloso, generalmente sin componente en epi-
dermis, con o sin presencia de mucina. Es més agre-
sivay resistente al tratamiento por la profundidad en
la que se encuentra el infiltrado.!3

La MFF compromete generalmente cabeza y cuello.
Es mds frecuente en adultos y ocasionalmente afecta
nifios y adolescentes. Predomina en el sexo masculi-
no4:1,1.

Foto 1.

La clinica se caracteriza por lesiones tipo papulo-placas foliculares, lesio-
nes acneiformes, queratosis folicular y alopecia, que se pueden superpo-
ner con las lesiones de la MF cldsica. Comprometen cabeza, cuello y t6-
rax superior. b4

En la histologfa se aprecia un infiltrado de linfocitos pequefios y media-
nos, de nucleo cerebriforme en dermis perianexial y perivascular. En algu-
nos casos pueden observarse destruccién completa de los foliculos y fibro-
sis de la dermis adventicial. El infiltrado se puede disponer como unidades
solitarias o en colecciones “de Pautrier”.1:> Con tincién azul alcian se pue-
de distinguir si hay presencia de mucina. El inmunofenotipo generalmen-
te marca CD3+, CD4+, CD8-y CD30-.1

Todavia no se conoce con exactitud como o por qué se produce esta selec-
cién por el foliculo. Pero se han hecho varias observaciones, por ejemplo:
moléculas de adhesiéon como ICAM que se encuentran sobreexpresados
tanto en los queratinocitos epidérmicos de la MF cldsica como en los del
epitelio folicular en la MFE.¢-8

Algunos autores, ante la presencia de mucina en el foliculo piloso, descar-
tan la posibilidad de diagnosticar una micosis fungoide variante foliculo-
trépica, mientras que otros autores lo consideran indistinto.4%10 Kreibich
describié en 1928 la mucinosis folicular y Pinkus en 1957 acuié el tér-
mino de alopecia mucinosa; ambos autores son citados por Sangtieza.?
La mucinosis folicular puede presentarse como entidad primaria o secun-
daria a procesos inflamatorios como LE, picaduras de insectos, cosinofi-
lia asociada al HIV, dermatitis espongidtica, nevo melanocitico, sindro-
me de Goodpasture, hiperplasia angiolinfoide y procesos linfoproliferati-
vos como el linfoma cutdneo de células T y el de células B, leucemia linfo-
citica crénica, leucemia mielocitica aguda y enfermedad de Hodgkin 311
La discusion se centra en diferenciar una mucinosis folicular primaria de aque-
lla asociada a un proceso linfoproliferativo o que progresard hacia ¢l. No exis-
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ten caracteristicas clinicas, histolégicas ni inmunohis-
toquimicas que las diferencien o que puedan predecir
dicha evolucidn. Se intenta dar respuesta a este proble-
ma a través del estudio del reordenamiento clonal de los
receptores de linfocitos T, que se presenta en los proce-
sos linfoproliferativos malignos.$212-14 Quienes sostie-
nen la posibilidad de progresién de una mucinosis be-
nigna a un LCCT, consideran como factores predicti—
vos: edad mayor de 30 afios, compromiso cutdneo ge-
neralizado y enfermedad de més de tres afios de evo-
lucién y caracteristicas histoldgicas como infiltrado de
linfocitos en banda y ausencia de eosinéfilos.571516

El prondstico de la MFF es sombrio, por ser mds
agresiva y, como hemos mencionado, el infiltrado
profundo implicaria una mayor resistencia al trata-
miento. Por eso muchos autores sugieren estatificar-
la como T3, es decir, tumoral. Respecto de la tera-
péutica se sugieren: electrén beam, interferén alfa,
retinoides, bexarotene y PUVA asociado a INF o
retinoides. 1317

Presentamos una paciente con esta forma infrecuen-
te de presentacién de la MF donde se ve afectado el
foliculo. Con una epidemiologia poco frecuente:
sexo femenino y adulto joven, lo cual ha permitido
que la paciente curse un embarazo durante la evolu-
cién de su linfoma.!3

La relacidn que existe entre esta enfermedad y el
embarazo es poco conocida, seguramente debi-
do a la baja frecuencia de afeccion de mujeres jéve-
nes. Una revision de los pacientes con micosis fun-
goide y parapsoriasis en placas, de 12 afios, realizada
en el Centro Médico Rabino de Israel, muestra que
se encontraron 9 embarazos: 7 en pacientes con mi-
cosis fungoide (una de ellas con foliculotropismo) y
2 en pacientes con parapsoriasis en placas (una a pe-
quefas y otra a grandes placas). En ninguna pacien-
te hubo progresién de la enfermedad. Ninguna pre-
senté complicaciones durante el embarazo y tuvie-
ron bebés normales. En el perfodo posparto no hubo
exacerbacidn de la enfermedad.!?

Recalcamos que en nuestra paciente la presencia
de mucinosis folicular se presenté con anterioridad
al proceso linfoproliferativo. Dada las caracteristi-
cas del caso (paciente joven y afeccién de estructu-
ras profundas como el foliculo piloso) se debe con-
siderar mayor potencial de progresién de la enferme-
dad. Se opté por realizar el tratamiento en dos fases,
una primera de ataque con electrén bean y una se-
gunda de mantenimiento con INE, del cual lleva 6
meses con buenos resultados. Queda no sélo por fi-
nalizar esta fase del tratamiento sino también conti-
nuar con largos controles que permitan hacer diag-
néstico temprano de recidiva.

Foto 2.

Foto 3.
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*

Eficacia de la acitretina en la psoriasis
ungueal.

Los autores realizaron un estudio abierto sobre
36 pacientes (27 hombres y 9 mujeres, edad
promedio 41 afios) con psoriasis ungueal mo-
derada a severa, tratados con acitretina (0,2 a
0,3 mg/kg/dia) durante 6 meses. Se controla-
ron cada 2 meses durante el tratamiento, y a los
6 meses después de su terminacion. La severi-
dad de la afectacion al finalizar el tratamiento
estaba reducida en 41% segun el indice NAPSI;
se observé resolucién completa o casi comple-
taen 9 pacientes (25%), mejoria moderada en 9
(25%) mejoria leve en 12 (33%) y sin mejorfa en
6 (17%). A los 6 meses del seguimiento, todos
habian tenido recurrencia de su psoriasis, pero
con indice NAPSI menor que al inicio.

TostiA etal.
Arch Dermatol 2009;145:269-271.
ACC

*

Vacunacion en pacientes con LES.

Los pacientes con LES estdn frecuentemente
inmunodeprimidos por lo que resultan mas
susceptibles a las infecciones. Las vacunas se-
rfan justificadas y necesarias, pero muchas ve-
ces son cuestionadas porla posibilidad de exa-
cerbar el LES. Los datos de la literatura sugie-
ren quelasvacunas son seguras, exceptoaque-
llas hechas con virus o bacterias vivos. La efi-
cacia es inferior a la esperada en sujetos sanos,
peroaln asfla proteccién parece sersuficiente.

Millet A, et al.
Eur J Intern Med 2009,20:236-241.
LMdeF

*

Granuloma anular tratado con rifampicina,
ofloxacina y minociclina combinados.

Se comunican 6 casos de granuloma anular
(GA) resistentes a tratamientos convenciona-
les que resolvieron después de 3 a 5 meses
con rifampicina 600 mg mensual, ofloxacina
400 mg y minociclina 100 mg.

Marcus DV, et al.
Arch Dermatol 2009;145:787-789.
RR





