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RESUMEN

Kyria Borelli, Zulhay Torres, Oscar Reyes Flores. Presentacion Clinica
inusual de Micosis fungoide: a propésito de dos casos. Derrn Venez

La micosis fungoide es un linfoma de células T, que tiene la capacidad de
simular otras dermatosis durante varios afios. Se han descrito formas
inusuales diversas de esta entidad, como: la hipopigrnentada, la palmo-
plantar, la hiperqueratésica y verrugosa, la pustulosa, la de pigmentacién
reticulada, la erupcién folicular, la granulomatosa, la ampollar y la purpurica.
Se reportan dos casos de estas formas clinicas infrecuentes: el de una
paciente femenina de 49 afios con el tipo palmopodal y otra de 35 afios con

ABSTRACT

hypopigmented,

Mycosis fungoides is a T cell lymphoma that may have a long clinical
evolution. During the latter it may mimic other dermatoses. Unusual
fungoides have been described namely,
palmoplantar,
granulomatous, bullous and purpuric forms. We report two unusual cases
one with the palmoplantar variety and the other with the bullous form. All
were female. Pertinent literature review is included

variants of mycosis

hyperkeratotic, pustular, follicular,

la presentacion ampollar. Se realiza revision de la literatura, acerca de las Key Words:
formas inusuales de esta entidad.
Palabras Claves: Micosis fungoide, palmo-podal, ampollar.
INTRODUCCION presentacién clinica, orientaba Dermatitis por contacto.

Este linfoma cutaneo de células
T, puede camuflajear su verdadera
identidad bajo formas clinicas,
muchas veces insospechadas
durante varios afios, a menos que
pensemos en él y le tomemos
biopsia a ciertas dermatosis que
pueden simular desde una
dermatitis por contacto’, una tifia y
hasta acné, pero que resultan
recalcitrantes en cuanto  al
tratamiento y en las cuales no
encontramos el agente causal. A
continuacion presentamos 2 casos
de micosis fungoide (MF), que
consultaron al Servicio  de
Dermatologia del Hospital
Universitario de Caracas (HUC) y
cuya

* Servicio de  Dermatologia
Universitario de Caracas

Hospital
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nuestro diagndstico hacia otras
patologias. Caso N° 1: Micosis
fungoide palmopodal.

Paciente femenina de 49 afios,
de piel morena oscura, quien desde
hacia 3 afios, presentaba prurito,
vesiculas y rezumamiento
(eccema) en ambas palmas vy
posteriormente, formacion de
placas liquenificadas que se
diseminaban hacia las caras
laterales de los dedos, dorso de
las manos, mufecas y finalmente
a los tobillos, dorso de pies y
también en cuello, hombros vy
glateos. Ver foto 1.

Consulta a facultativo, quien
indica antihistaminicos VO vy
esteroides topicos, sin mejoria. Es
hospitalizada en nuestro Servicio
en septiembre/95, con el
diagnodstico de: Eccema con
autoeccematizacion de: a)
Erupcién fotoalérgica vs. b)
Pelagra vs. ¢)

La biopsia de piel reporta:
Hiperqueratosis con
paraqueratosis, acantosis
irregular con espongiosis difusa,
exocitosis, infiltrado mononuclear
(MN) difuso con eosindfilos,
discreto grado de pleomorfismo

celular. Concluyéndose:
Dermatitis subaguda,
sugiriéndose  observacion y
nueva biopsia que informa:
Hiperqueratosis laminar difusa.
Discreta acantosis con

espongiosis y exocitosis de células
MN, algunas con nucleos
hipercromaticos y formacion de
microabscesos de Pautrier (ver
foto 2). Infiltrado MN difuso en
dermis superior, escasos
eosindfilos, discreto grado de
pleomorfismo nuclear,
considerandose  sugestiva de
Micosis fungoide. En vista de que:
« la extension de la enfermedad
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cutanea no superaba el 10% de
la superficie corporal,

e NO presentaba adenopatia
téracoabdomino-pélvicas,

¢ ni infiltracién a otros drganos. Por
no contar con el equipo de
Electron beam, se decide

indicarle mostaza

Foto 1.

nitrogenada tdpica por 4 meses,
para posterior reevaluacion de los
paraclinicos al cabo de este tiempo.
Permanece hospitalizada durante
23 dias, recibiendo dicha terapia
tépica, con excelente evolucion,
siendo egresada para continuarla en

MF Palmo-podal: Liquenificacién en dorso del primer y segundo dedos, bilateralmente.

Foto 2.
Detalle de un Microabsceso de Pautrier, en los cambios histoldgicos de las lesiones de la MF Palmo-podal.
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su domicilio.
Caso N° 2:
ampollar.

Paciente femenina de 35 afios,
con piel morena clara y diagnéstico
de micosis fungoide estadio 1B
desde agosto/96 y en tratamiento
con PUVA (un total de 6 sesiones);
presentaba persistencia de 2 placas
tumorales (1 en espalda y otra en
brazo izquierdo).

En Junio/97, aparecen 2 nuevas
placas eritemato-violaceas,
infiltradas, irregularmente ovaladas,
localizadas en brazo derecho vy
abdomen, por lo que recibe mostaza
nitrogenada tépica por 30 dias, con
escaso aplanamiento de las mismas
(ver foto 3). Posteriormente, se
aprecian vesiculas y ampollas tensas
de contenido seroso, cubriendo
exclusivamente la superficie de cada

Micosis  fungoide

placa, decapitandose y dejando
erosiones  pruriginosas 'y muy
rezumantes.

Concomitantemente, hipertermia
de 40° y aparicion de ampollas
flaccidas de  contenido  sero-
hematico, agrupadas sobre piel sana
del arco plantar y cabeza de
metatarsianos de ambos pies.
Clinicamente, en un principio
orientaba a pensar en una dermatitis
por contacto. Por lo que se
hospitaliza.

La biopsia cutanea report6:
Ampollas intraepidérmicas  con
células MN pleomoérficas e
hipercromaticas en su interior. Denso
infiltrado M N pleomorfico que ocupa
todo el espesor de la dermis. Dx:
Micosis fungoide ampollar. La
subpoblacion linfocitaria
predominante fue el de los T
ayudadores, con una relacion CD4/
CD8=1,42.

El tratamiento:

- Ciclofosfamida 1 gr. VEV stat,
gue se repetitio a los 15 dias.

- Luego seguir con Ciclofosfamida
VO: 50mg/dia.

- Radioterapia: 500cg/sem hasta
completar 2000 sobre los 3 tumo-
res. Evoluciona satisfaz-
toriamente con aplanamiento de
todas las lesiones; persistiendo
Unicamente 1
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las han descrito purpu-
ricas.

* MF PALMARIS ET
PLANTARIS (P/P):

Existen aproxi-
madamente 16 casos
reportados en la

literatura (sin contar el
arriba descrito), de los
cuales: 7 casos son
verdaderas MF. P/P, 1
un linfoma  epider-
motrépico
verrugoso y 8 casos de
Enf. de Woringer-Kolopp
(W-K) (predominando en
estas tltimas el
epidermotropismo, por
lo quela consideran
una variante epidermo-
tropica marcada de la
MF). Posee una clinica
muy variada, pudiendo

Foto 3.

ME Ampollar: Placas, eritematosas, variablemente infiltradas,
con vesiculas que predominan hacia el borde de las mismas.

En epigastrio y region submamaria izquierda.

en la cara interna del brazo
derecho, para la cual se le
incrementoé la dosis de

Ciclofosfamida a 100 mg/dia y
radioterapia local.

La Micosis Fungoide (MF) tiene
la capacidad de “"disfrazarse",
como lo hemos sefalado?,
ocultando por mucho tiempo su
verdadera identidad, por lo que
nos permitimos referir algunas de
sus formas mas insospechadas.
Entre estas, tenemos: la variante
hipopigmentada, la palmaris et

plantaris, la hiperqueratdsica y
verrugosa, la pustulosa, la de
pigmentacion reticulada, la
erupcion folicular, la
granulomatosa y la ampollar;
también
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presentarse como
placas vesiculo-
pustulosas,  hiperque-
ratésicas, verrugosas,
atrficas, o0  psoriasi-
formes, solitarias, que
afectan predominan-
temente palmas vy
plantas, por

lo menos inicialmente (en el 94%
de los casos), pudiendo
extenderse luego a los antebrazos
y dorso de pies. Es de buen
prondstico, sin afectaciéon
extracutanea durante el
seguimiento. Pudiendo confundirse
con dermatitis por contacto de
manos y pies, psoriasis P/P,

dermatofitosis, dermatitis
dishidrética, liquen plano
hipertr6fico, granuloma anular,

verrugas y la Ent de W-K. Por lo
gue la biopsia es recomendable en
una dermatosis P/P recalcitante.
Las terapias mas efectivas fueron
a base de mostaza nitrogenada,
radioterapia superficial con
Electron beam y laserterapia con
dioxido de carbono®.

* M.F. AMPOLLAR: Hay menos

de

10 casos publicados. En donde las
ampollas pueden estar presentes

tanto sobre piel lesional, como
sobre piel normal. Las lesiones
vesiculoampollares suelen

aparecer muchos meses después
del diagnostico de MF (como pas6
con nuestra paciente), siendo los
cultivos para virus y bacterias
siempre negativos. Histopatologia:
la ampolla puede ser
intraepidérmica (sub-corneal) o
subepidérmica (que es la mas
frecuente). No se describen células
acantoliticas en la ampolla
(ausentes en nuestra paciente);
aunque Roenigk et al® encuentran
una ampolla subcorneal con
severa acantolisis desde el techo
de la ampolla, ademas de
microabscesos de Pautrier en la
epidermis, siendo compatible con
Pénfigo Foliaceo vs. MF, con
Inmunofluorescencia (IF) directa:
negativa para pénfigo. En cuanto a
los marcadores celulares, la mayoria
de las células atipicas en MF son del
fenotipo de las T helper/inductoras
(Incrementadas en nuestra
paciente). En cuanto a la causa de
la formacion de la ampolla, ésta no
se conoce. La IF negativa, indica
ausencia de los mecanismos
mediados por anticuerpos. Se ha
postulado que las ampollas
intraepidérmicas pueden aparecer
secundarias a la confluencia de
grietas formadas por la coleccion
de linfocitos atipicos en la epidermis
(microabscesos de Pautrier); a
diferencia de las ampollas
subepidermicas, donde en base a
estudios de microscopia
electrénica, sugiere que hay una
pérdida de cohesion (tal vez
producto de la liberaciébn de
citoquinas por parte de los linfocitos
atipicos) entre los queratinocitos
basales y la lamina basal por la
acumulacién de células linfoides
atipicas en el estrato basal por la
acumulacion de células linfoides
atipicas en el estrato basal de la
epidermis. También se ha dicho
gue el trauma puede jugar un papel
en la
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patogenia ampollar4, 5

 MF HIPOPIGMENTADA:
Aproximadamente 25 casos en la
literatura, en donde todos Ilos
pacientes son de raza negra o
mulata, sé6lo 1 de raza blanca;
ademas se presenta en personas
jovenes (alrededor de los 30 afios),
al contrario de la MF tradicional, que
aparece mas frecuentemente
después de los 45. Se caracteriza
por un moteado hipopigmentado o
placas  hipocrénicas  finamente
descamativas, de diferentes

tamafios, bordes difusos, asinto-
méticas y generalizadas, sin
asociacion con la poiquilodermia
vascular atréfica. Estudios

ultraestructurales han demostrado
cambios degenerativos de los
melanocitos y una melanogénesis
anormal. Puede confundirse con
vitiligo, pityriasis alba, pityriasis
versicolor e hipopigmentaciones
residuales post-inflamatorias. La
histopatologia muestra ausencia de
atrofia epidérmica y una intensa
exocitosis con tendencia hacia una
reticulosis pagetoide franca, que
puede confundirla con la Enf. de W-
K, por ese epidermotropismo
acentuado, pero sin microabscesos
de Pautrier entre otras cosas(ya que
esta Ultima es generalmente una
lesi6bn dnica, mientras que la
variante hipopigmentada ocupa mas
del 10% de la superficie corporal).
En cuanto a los marcadores
celulares, hay un predominio de
linfocitos T helper, mayor que en las
MF tradicionales, siendo el radio
CD4.CD8 de 4 o méas. Con
prondstico aparentemente indolente
y buena respuesta a la
PUVAterapia®"®

« MF HIPERQUERATOTICA Y
VERRUGOSA: Aproximadamente 8
casos reportados en la literatura, de
los que solo conocemos los datos de
uno, cuyas lesiones ndédulo-
tumorales verrugosas y queratoticas,
se limitaron a infiltrar el pie derecho
de un paciente masculino,
produciéndolo Ulceras profundas y
fisuras que drenaban

material purulento, simulando un
micetoma durante casi 24 afios. Los
otros 7 casos desarrollaron otras
manifestaciones de MF. Este caso
respondié a radioterapia, pudiendo
finalmente calzarse luego de 6
meses de tratamiento®.

¢ MF PUSTULOSA: No encon-
tramos mas que 1 caso reportado
(1966). De aparicion temprana en el
curso de la enfermedad, en una
paciente de 64 afios, confundida
con una Dermatosis pustulosa sub-
corneal (o Enfermedad de Sneddon
y Wilkinson), cuyas
manifestaciones clinicas consistian
en placas eritematodescamativas
pruriginosas cubiertas de multiples
y profusas pulstulas pequefias y
flaccidas; habiendo presentado 3
afios atras un episodio similar pero
sin  pustulas, que cedi6 con
esteroides toépicos. Luego de 9
biopsias en 1 7 meses se concluyd
el diagnéstico, en base a la
acumulacion focal de neutrdfilos en
el estrato de Malpighii o por debajo
del estrato coérneo, infiltrado
pleomérfico en banda compuesto
de PMN, eosindfilos y células MN

con migracion de MN
anormalmente grandes dentro de
las pustulas neutrofilicas

epidérmicas, sin microabscesos de

Pautrier, ni invasidon bacteriana.
Respondio con completo
aclaramiento de las lesiones
gracias al electron beam,

manteniéndose asintomatica a los
10 meses de seguimiento’.
« MF CON PIGMENTACION

RETICULADA: Aunque la pig-
mentacion reticulada ha sido
reportada en MF, el patron de

hiperpigmentacion en este paciente
reportado en la literatura, recordaba
la distribucién reticular vascular
vista en la poiquilodermia vascular
atrofica; pero la coexistencia de
poiquilodermia y tumores con una
marcada pigmentacion es
excepcional. Esa pigmentacion
reticulada hizo pensar en la relacion
0 asociacion con disqueratosis
congénita, enf. de
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Dowling-Degos y acropigmentacién
reticulada  de Kitamura. Su
explicacion se desconoce, los
autores sugieren postinflamacion vy
visualizacion de la anatomia
vascular subyacente. La histologia
mostré incontinencia pigmentaria
con NnuUMerosos melandéfagos
presentes en dermis™.

e MF CON ERUPCION FOLI-
CULAR DISEMINADA,
COMEDONES Y QUISTES:

El caso de un varén con 12 afios
presentando una erupcion folicular a
base de mdltiples comedones vy
quistes en el cuero cabelludo y
cuello, con pérdida de cabello. En
los ultimos 3 afnos, fue
extendiéndose al tronco y miembros
en forma simétrica, acompafiada de
piel seca y descamativa. Se piensa
gue la MF conduce al desarrollo de
quistes epidérmicos con obstruccion
mecénica del orificio folicular,
dilatacién quistica y destruccion del
mismo; hecho que es comprobado
histologicamente. La asociacion
entre mucinosis folicular y MF es
bien reconocida, pero este paciente
no mostro histologia de mucinosis,
ni tincion+ para mucina (Alcian
Blue), aunque la presentacion clinica
es similar".

¢ MF GRANULOMATOSA: un
caso de mujer con placas eritema-
topigmentadas infiltradas, asinto-
méaticas en ambos muslos, desde la

infancia, diagnosticada como
sarcoidosis, que después de 27
afios, se determina una MF

granulomatosa con transformacion a
un linfoma Ki—1 (+) de células
grandes anapléasicas (CD30+). En la

histologia: inflamacion
granulomatosa con células gigantes
multinucleadas, asociada a

caracteristicas tipicas de MF. El

hecho es que cuando Ilos
granulomas predominan,
obscurecen las caracteristicas del
linfoma, orientando hacia

sarcoidosis, micobacteriosis (lepra,
TBC, micobacteriosis atipicas),
micosis profundas o sustancias
extrafias. Para
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algunos, la presencia de granuloma
se correlaciona con un curso mas
benigno, de evolucién de mas de
25 afios™.

En conclusion, estos disfraces
de la MF, son formas raras de
curso relativamente benigno, que
pueden permanecer décadas
mimetizando otras entidades y en
donde Unicamente las biopsias
sucesivas  pueden  permitirnos
llegar al diagnostico; y aunque el
uso de marcadores celulares en la
MF es alun controversial, ya que la
relacion CD4:CD8 no es util en
distinguir entre los infiltrados
malignos, hay un incremento
estadisticamente significativo de
CD4 sobre CD8, cuando se
compara el eritema pre-micético y
el estadio en placas de la MF. Por
otra parte la ausencia relativa o
absoluta del antigeno CD7, se ha
encontrado en algunos pacientes
con MF, aunque no es una
caracteristica constante para el
diagnéstico.
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