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Resumen:

La micosis fungoides foliculotropica (MFF) es una variante poco frecuente que repre-
senta aproximadamente el 4 % de los casos de micosis fungoides. Se caracteriza por un
infiltrado de linfocitos atipicos perifoliculares y foliculares, con destruccion del foliculo.
Objetivo: estudiar las caracteristicas epidemiolégicas, clinicas, histopatoldgicas y evolucién
de los pacientes con MFF de la consulta de linfoma cutédneo del Hospital Universitario de
Caracas. Métodos: estudio prospectivo de pacientes con diagnéstico de MFF seguidos
durante 12 afnos. Los datos recolectados incluyeron sexo, edad, intervalo pre-diagnéstico,
tipo, localizacion y extension de las lesiones, estadio clinico, tratamientos recibidos y
evolucién. Los eventos registrados: muerte, remision parcial, remision completa, progresion
y recaidas. Resultados: de 146 pacientes con linfoma cutaneo de células T (LCCT) fueron
diagnosticados 8 casos con MFF, representando un 5%. La relacion hombre: mujer fue de
1:1, edad media de 48,5 afos. La presentacion clinica mas frecuente fueron papulas, placas
y alopecia en cabeza, cuello y tronco anterior. Histopatoldgicamente se observaron casos
con y sin mucinosis folicular. El intervalo medio pre-diagnéstico fue de 36 meses. La
condicion clinica al culminar el estudio fue la siguiente: 25% en remision completa, 37,5%
en remision parcial, 12,5% con progresion 'y 25% fallecidos. Conclusién: en este estudio
prospectivo venezolano la MFF representa el 5 % de todos los casos de LCCT estudiados
durante un periodo de 12 afios. La mayoria de los pacientes son mayores de 50 afios, pero
puede afectar a pacientes jovenes. El comportamiento clinico es mas agresivo que la forma
clasica y requiere tratamientos sistémicos.
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Folliculotropic mycosis fungoides: a clinico-pathologic study
of eight Venezuelan patients

Abstract:

Folliculotropic mycosis fungoides (FMF) is an infrequent variant representing 4 % of all
cases of FMF. It is characterized by a perifollicular and follicular infiltrate of atypical lympho-
cytes, sometimes with destruction of the hair follicle. Objective: to describe the epidemiol-
ogy, clinical manifestations, histopathology and evolution of FMF patients from the cutaneous
lymphoma clinic Hospital Universitario de Caracas, followed during a period of 12 years.
Methods: descriptive, longitudinal, prospective study. The data recollected included sex, age,
pre-diagnostic interval, type, localization and extension of lesions, clinical stage, treatments
and evolution. The events registered were death, complete remission, partial remission, pro-
gression and recurrences. Results: 8 cases of FMF were diagnosed among 146 patients with
cutaneous T cell lymphoma (CTCL), representing 5 % of these patients. The sex ratio was 1:1
and the average age was 48,5 years. The most frequent clinical presentation was a combina-
tion of papules, plaques and alopecia on head, neck and anterior trunk. Histopathologically,
follicular mucinosis was either present or absent. The prediagnostic interval was 36 months.
At the end of the study 25 % of patients were in complete remission, 37,5 % in partial remis-
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quired to achieve control of the disease.

sion, 12,5 % had progressive disease and 25 % were dead. Conclusion: in this prospective study, FMF represents 5 % of all
CTCL during a period of 12 years. Although most patients were older than 50 years, young patients may be affected. The clinical
and histopathologic presentation is variable. The disease has a worst prognosis than classical MF and systemic therapies are re-

Key words: folliculotropic mycosis fungoides, T-cell cutaneous lymphoma

Introduccion

Los linfomas cuténeos de células T (LCCT) representan un
grupo heterogéneo de linfomas no Hogdkin caracterizados por
una proliferacion clonal de linfocitos T maduros con capacidad
de anida- miento cutdneo. La micosis fungoide (MF) representa
el subtipo mas comun de LCCT"2. La micosis fungoides foliculo-
trépica (MFF) es un subtipo poco frecuente y representa un 4%
de los LCCT**®. El patron foliculotrépico de MF ha sido reco-
nocido desde la década de los 60; antes llamada MF tipo muci-
nosis folicular, pero posteriormente se reconocié que podia
presentarse sin mucinosis folicular’®. El término de micosis
fungoides folicular o foliculo-trépica fue utilizado por primera
vez en el afio 1985 por Kim&?.

La MFF se observa con preferencia en varones adultos en
relacion 4:17,. Clinicamente se manifiesta como papulas y placas
foliculares, comedones, quistes, queratosis folicular, nodulos y
tumores eritematosos, eritrodermia y alopecia, generalmente con
prurito intenso. La cabeza, el cuello y la parte superior del tronco
son las localizaciones mas frecuentes. La extension de las lesiones
puede ser muy variable, aunque por lo general suelen afectar
méas del 10% de la superficie corporal total, siendo poco
frecuentes las formas solitarias. Una lesiéon caracteristica es la
infiltracion de las cejas, con alopecia secundaria®'®'". Los estadios
de la enfermedad se definen de acuerdo a la nueva clasificacion
TNM (T: tumor. N: nédulos linfoides. M: metéastasis a distancia)
para MF y sindrome de Sézary propuesta por la Sociedad
Internacional de Linfomas Cuténeos (ISCL) y la Comisién de
Linfomas Cutaneos de la EORTC'2.

Histolégicamente, se caracteriza por la presencia de un
infiltrado inflamatorio de linfocitos atipicos con nucleos cerebri-
formes de localizacion folicular y perifolicular. En algunos casos
se puede observar destruccion completa de los foliculos pilosos,
con fibrosis de la dermis adventicia. El infiltrado se puede
disponer como unidades solitarias o en forma de microabscesos
de Pautrier. Con tincion de azul alciano se puede evidenciar o no
la presencia de mucina. El inmunofenotipo se caracteriza por ser
linfocitos CD3+, CD4+, CD8- y CD30-. Esta variante es mas
agresiva y resistente al tratamiento por la profundidad en la que
se encuentra el infiltrado'3. Existen diversas variantes histolo-
gicas, entre ellas hiperplasia foliculolinfoide con foliculotropismo,
dermatitis granulomatosa asociada a destruccion del foliculo,
foliculitis eosinofilica con foliculotropismo, quistes foliculares con
foliculotropismo, micosis fungoide foliculotrépica sin destruccion
del foliculo, con presencia y/o ausencia de mucinosis folicular'*. La
causa exacta del foliculotropismo no se conoce. Se ha sugerido
gue existe un incremento en la expresion de ICAM-1 en las células

epiteliales foliculares en asociacién con los linfocitos LFA-1
foliculotropos, con descenso simultdneo de la expresion de ICAM-
1 en los queratinocitos epidérmicos!'>®.

El objetivo del presente trabajo fue estudiar las caracteristicas
epidemiolégicas, clinicas, histopatoldgicas y evolucion de los
pacientes con micosis fungoides foliculotrépica de la consulta de
linfoma del Hospital Universitario de Caracas entre Enero 1998 y
Agosto 2012.

Métodos

Se realizd un estudio prospectivo de pacientes con diagnos-
tico de MFF en la consulta de linfoma cutaneo del Servicio de
Dermatologia del Hospital Universitario de Caracas seguidos
durante un periodo de 12 afos, desde enero de 1998 hasta
agosto de 2012. El diagndstico de MFF se realizd en 8 pacientes
y se basé en los criterios clinicos, histopatolégicos e inmuno-
histoquimicos ya conocidos. A todos los pacientes se les realizé
una historia clinica completa, examen fisico, exdmenes de
laboratorio de rutina, incluyendo hematologia completa y quimi-
ca sanguinea, niveles de deshidrogenasa lactica, biopsia de piel
para estudio histolégico de rutina con coloracién de hemato-
xilina-eosina y estudio inmunohistoquimico; se realizaron estu-
dios de extension a todos los pacientes a fin de descartar
enfermedad extracutanea.

Los datos recolectados fueron: sexo, edad, intervalo pre-
diagnéstico (tiempo transcurrido entre la aparicion de la primera
lesion cutanea y el momento del diagndstico), tipo, localizacién
y extension de las lesiones al momento del diagndstico, estadio
clinico de la enfermedad de acuerdo a la clasificacion TNM,
tratamientos recibidos y evolucion durante el periodo de segui-
miento. Los eventos registrados durante el periodo de segui-
miento fueron los siguientes: muerte por causa de MF o por otra
causa, remision parcial, remision completa, progresion y recaidas.
Se realiz6 el seguimiento con reevaluaciones cada 3 6 6 meses
de acuerdo a cada paciente individual en la consulta de linfoma
del Servicio de Dermatologia del HUC. Los pacientes que no
acudieron a la consulta se contactaron por via telefénica. Los
datos obtenidos de las historias clinicas fueron tratados con la
debida confidencialidad.

Caracteristicas epidemiolégicas

Los pacientes incluidos en esta cohorte se distribuyeron en tres
grupos de edad: un primer grupo menores de 25 afios, un segundo
grupo entre 26 y 49 afos y el tercero, mayores de 50 afos.
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Caracteristicas clinicas

La extension de la enfermedad fue clasificada como limitada
o generalizada. Se definié como enfermedad limitada la presencia
de lesiones confinadas a 1 6 2 4reas anatdémicas. La enfermedad
generalizada, como compromiso simultaneo de mas de dos areas
anatomicas. Se consideraron como areas anatémicas las siguien-
tes: cabeza-cuello, tronco anterior, tronco posterior, miembros
superiores y miembros inferiores.

Caracteristicas histopatolégicas

Los criterios histopatoldgicos utilizados para el diagnéstico de
MFF fueron los descritos por Gerami y Guitart, quienes estable-
cieron 5 patrones caracteristicos en la MFF: hiperplasia foliculo-
linfoide basaloide con foliculotropismo, dermatitis granulomatosa
con foliculotropismo, foliculitis con eosinofilos y foliculotropis-
mo, quistes foliculares dilatados con foliculotropismo y MFF tipica
con o sin mucinosis folicular'.

Estadio de la enfermedad, tratamiento, evoluciéon

y analisis estadistico

Los estadios de la enfermedad se definieron de acuerdo a la
nueva clasificacion TNM para MF y sindrome de Sézary propuesta
por la Sociedad Internacional de Linfomas Cutaneos (ISCL) y la
Comision de Linfomas Cutaneos de la EORTC'3. Se consideraron
como estadios temprano, los pacientes en estadios IA, By lIAy
estadios tardios los pacientes en estadio 1B, I, IVA y IVB.

Se definié la condicion clinica del paciente en el momento del
cierre de la cohorte en base a las siguientes definiciones: remision
completa: sin evidencia clinica de la enfermedad, remision
parcial: mejoria mayor o igual al 50% pero con evidencia clinica
de la enfermedad, progresién: con respecto a la evaluacion
inicial, aumento de la extension de la enfermedad y/o extension
a otros 6érganos, enfermedad estable: sin cambios con respecto
a la presentacion clinica al momento del diagnéstico. Los eventos
desfavorables tomados en cuenta durante la evolucion de los
pacientes fueron los siguientes: muerte, progresion de la
enfermedad y recaidas. El anélisis estadistico de las variables
anteriormente mencionadas en la cohorte estudiada (analisis
descriptivo), se realizd a través de frecuencia y porcentajes.

Resultados

De un total de 146 pacientes con LCCT evaluados y seguidos
en la consulta de linfoma del Servicio de Dermatologia del
Hospital Universitario de Caracas, desde enero de 1998 hasta
agosto de 2012, se diagnosticaron 8 casos con MF foliculotrépica,
representando el 5% de todos los casos de LCCT. Cuatro
pacientes eran del sexo femenino y cuatro del sexo masculino,
con edades comprendidas entre 26 y 66 afos y media de 48,5
anos. El grupo etario mas frecuentemente afectado fue el de 50
anos o mas en un 62,5%. Los menores de 25 afios representaron
un 25% y los de 26-49 anos un 12,5%.

Caracteristicas clinicas

El intervalo pre-diagnéstico oscilé entre 8 meses y 132 meses,
con una media de 36 meses y una mediana 24 meses. Las
lesiones al momento del diagnostico fueron muy variadas, se
presentaron en forma de papulas foliculares y comedones (Figura
1), papulas foliculares que confluian formando placas (Figura 2,
4), placas eritematosas (Figura 3) placas eritematoviolaceas
ovaladas infiltradas (Figura 4), nodulos, tumores (Figura 5),
alopecia, quistes infundibulares y comedones. En dos pacientes
se presentaron placas eccematosas muy pruriginosas como la
primera manifestaciéon de la enfermedad. A ambos se les
realizaron pruebas epicutdneas estandar, las cuales fueron
positivas, en un paciente al niquel y al otro al cromo. Las
manifestaciones clinicas se representaron de la siguiente forma:
en 2 pacientes (25%) una combinacion de maculas-papulas-
placas, en otros 2 pacientes (25%) papulas-placas-nédulos, en 3
pacientes (37,5%) papulas-placas-alopecia y en 1 paciente
(12,5%) tumores mas otro tipo de lesiones. La mayoria de los
pacientes (50%) presentaban 3 &reas anatomicas afectadas. La
localizaciéon mas frecuente fue la cabeza-cuello y tronco anterior
seguido del tronco posterior, con menor frecuencia en miembros
superiores e inferiores.

Figura 1. Papulas eritematopigmentadas

Figura 2. Papulas foliculares confluentes, formando placas
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Figura 3. Placas eritematosas en cara

Figura 4. Placas eritemato-violaceas

Caracteristicas histopatolégicas

Se revisaron las 8 biopsias de los pacientes con micosis
fungoides foliculotropica, de acuerdo a los patrones diagnésticos
descritos por Gerami y Guitart15. En 3 pacientes se observaron
hallazgos tipicos de MFF con mucinosis folicular y en 2 hallazgos
tipicos de MFF sin mucinosis folicular. Los otros patrones histo-
patolégicos descritos por Pedrami y Guitart, es decir, hiperplasia
folicular, dermatitis granulomatosa, foliculitis con eosinéfilos y
quistes foliculares dilatados se observaron cada uno en un caso
(figuras 5, 6 y 7). En la tabla 2 se resumen los patrones histopa-
toldgicos observados en los pacientes:

Se realizé estudio inmunohistoquimico en 6 de los 8 casos de
MEFF, en todos los cuales se encontrd positividad para linfocitos
CD3, CD4y CD45ro y negatividad para los linfocitos CD8 y CD30.

Figura 7. Foliculotropismo sin mucinosis folicular
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Tabla 2. Patrones histopatologicos observados en los pacientes con micosis fungoides foliculotrépica.

Paciente Sexo Edad Afio del diagnéstico Estadio Intervalo prediagndstico Tratamiento Evolucion
1 F 65 Sep. 2001 IIB 60 meses RT/QT Fx 2002
2 F 26 1998 IVA 12 meses Electrobeam, RC 2000

QT, Rx 2004
poliquimioterapia Fx
3 M 66 Nov. 2000 1B 36 meses Electrobeam, QT, RC 2002
Mostaza nitrogenada, ~ Rx 2003,RP
INFo Rx RP
4 M 27 Jun. 2003 IB 19 meses Mostaza nitrogenada RC
5 M 57 Feb. 2012 1B 36 meses Bexaroteno VO, INFx P
6 M 55 2011 1A 24 meses Bexaroteno VO, INFo RC
7 F 36 Agosto 2011 IB 8 meses INFx RP
8 7 56 Nov. 2010 IIB 132 meses Bexaroteno VO, INFo RP

P: Progresion, Fx; fallecio, RC; Remision complete, Rx; Recaida, RP; Remision parcial

Estadio de la enfermedad, tratamiento

y evolucion

En cuanto a la distribucion de los pacientes segun el estadio
de la enfermedad, predominaron los estadios IB y IIB con 37,5%
respectivamente. Un paciente con estadio IA y una paciente
estadio IV. En estadio temprano, 4 pacientes y en estadio tardio,
4 pacientes.

Los tratamientos recibidos se indicaron de acuerdo al estadio
clinico. La mayoria de los pacientes recibieron dos o mas trata-
mientos en forma secuencial o en combinacién que incluyeron:
mostaza nitrogenada topica, bexaroteno via oral, interferon alfa
via subcutanea, terapia total con haz de electrones en dos casos y
poliquimioterapia en dos casos. Ninguno de los pacientes recibié
tratamiento con fototerapia. (Tabla 2).

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes con micosis fungoides foliculotrépica
de la consulta de linfoma cutaneo. Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario de Caracas.

PATRON ) N° pacientes  Porcentaje
HISTOPATOLOGICO

(Gerami y Guitart)

Hiperplasia folicular 1 12,5 %
Dermatitis granulomatosa 1 12,5 %
Foliculitis con eosinéfilos 1 12,5 %
Quistes infundibulares 3 37,5%
dilatados

Micosis fungoides

foliculotrépica con mucinosis 25,0%
TOTAL 8

Los 8 pacientes fueron seguidos durante un periodo de 148
meses que corresponde a 13 anos y 8 meses (tabla 2). En todos
los pacientes se registré la condicion clinica al momento de la
culminacién del estudio: 2 pacientes (25%) en remisién completa,
3 pacientes (37,5%) en remision parcial, 1 paciente (12,5%) en
progresion y 2 pacientes (25%) fallecieron por progresion de la
enfermedad (Figura 8).

37,50%
25% 25%
12,50%
Remision ~ Remisiéon  Progresion ~ Muerte
completa parcial

Figura 8. Evolucion de los pacientes con MFF en el tiempo de estudio

Discusion

De acuerdo a la literatura revisada, el presente es el primer estudio
prospectivo de pacientes latinoamericanos con MFF. No se encon-
traron estudios publicados en la literatura venezolana. Otros estudios
publicados en la literatura latinoamericana han sido retrospectivos
o de un caso>'>. La MFF es un subtipo poco frecuente de MF que
representa un 4% a 10% de los LCCT®. En el presente estudio, la MFF
representd el 5% de los pacientes con LCCT. Estos resultados son
similares a los encontrados en la literatura revisada e indican que
esta entidad es poco frecuente en la poblacion general. Reportes
en la literatura indican predominio en varones adultos en una
relacion 4:1'17. Esto difiere con lo observado en nuestro estudio
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donde no existen diferencias en cuanto al sexo, sin embargo se
trata de un pequefio nimero de pacientes.

Es una enfermedad que afecta de forma predominante a los
adultos, generalmente entre la quinta y la sexta década de la vida
con una media de 58,8 anos, similar a la MF clasica'®. En nuestro
estudio, el grupo etario mas frecuentemente afectado fue el de
mayores de 50 afios, sin embargo la media de edad de 48,5 afios
es menor a la reportada en la literatura. Esto pudo deberse a que
2 de los pacientes eran jovenes con edades de 26y 27 afos. Cabe
destacar, que la paciente méas joven, de 26 afos, present6 el
estadio clinico méas avanzado (estadio IV) y fallecié por progresion
de la enfermedad. El intervalo prediagndéstico medio de 36 meses
fue mucho menor que el reportado en la literatura de 60 meses’s,
lo cual indica un diagndstico de la enfermedad méas temprano en
nuestro medio. Quizas esto se deba a que estos pacientes provie-
nen de una consulta especializada en linfoma cuténeo.

Las manifestaciones clinicas se caracterizaron por ser lesiones de
tipo folicular como pdapulas foliculares, comedones, pépulas
foliculares que confluyen formando placas en algunos casos con
alopecia, nédulos o quistes y placas eritemato-violaceas ovaladas
infiltradas y tumores. La mayoria de los pacientes (50%) presen-
taron 3 dreas anatdémicas afectadas, por lo que la extension de la
enfermedad fue clasificada como generalizada. La localizacién mas
frecuente fue la cabeza-cuello y tronco anterior. Al comparar
nuestros resultados con la literatura se puede notar que son muy
similares tanto las manifestaciones clinicas como la localizacién y
extension de las lesiones*'”:'8, En ocasiones la MFF puede mani-
festarse exclusivamente como quistes infundibulares y come- dones
de localizaciones inusuales. Si no se tiene la sospecha clinica de que
ésta puede ser una forma de presentacion, el diagnéstico puede
retardarse o confundirse con erupciones de tipo acnei- forme. En
estos casos, sélo una adecuada biopsia permite el diagndstico.

En dos pacientes en quienes la primera manifestacién de enferme-
dad fueron placas tipo eczemay con pruebas epicutaneas estandares
positivas para cromo y niquel, la presencia de una dermatitis de
contacto asociada retardo el diagndstico de MFF. En estos dos casos
el intervalo prediagnéstico fue largo. No encontramos en la literatura
revisada reportes previos de esta asociacion. Es posible que una esti-
mulacién antigénica prolongada haya sido el evento desencadenante
de la MF. Sin embargo, la mayoria de los pacientes con dermatitis de
contacto no desarrollan MF.

Las caracteristicas histopatolégicas mas frecuentemente
observadas fueron en 3 pacientes acentuado foliculotropismo con
mucinosis folicular y en 2 foliculotropismo sin mucinosis folicular.
Hallazgos similares a los encontrados en el estudio de Gerami y
Guitart, en donde describen que la MFF puede presentarse con o
sin mucinosis folicular. La dificultad para el reconocimiento
histolégico de la MFF se presenta en los casos donde existen neutré-
filos en lesiones pustulosas, numerosos eosindfilos o lesiones
liquenoides con dermatitis de interfase hacia el foliculo. En estos
casos, se requiere la realizaciéon de multiples biopsias para lograr
un diagndstico definitivo'®

La distincion entre MF clasica y MFF es de vital importancia a la
hora de elegir el tratamiento adecuado. La utilizacion exclusiva de
terapias dirigidas a la piel es inadecuada en muchos de los casos
de MFF y raramente resultan en una completa remision?°. En el
estudio de Gerami y Guitart, muchos pacientes responden a la
terapia de radiacién, con buena respuesta al PUVA combinado con
retinoides o INF alfa. Indican que una apropiada terapia de inicio
para los pacientes en estadio temprano de MFF podria incluir
fototerapia, preferiblemente PUVA en combinacién con un
retinoide como bexaroteno o acitetrin o PUVA con INF alfa. El
tratamiento con UV-B banda estrecha es probablemente una
terapia inadecuada para los pacientes con MFF porque los rayos
no alcanzan el componente profundo anexial, dejando enferme-
dad residual profunda’.

El grupo de estudio de linfoma cutéaneo de la EORTC propuso que
la irradiacion corporal total es el tratamiento de eleccion para la MFF
con o sin mucinosis asociada, ya que estos casos son poco sensibles
a las terapias dirigidas a la piel, como los corticoides de aplicacion
tépica, la fototerapia tipo PUVA o UVB o la aplicacién de mostaza
nitrogenada o carmustina tépicas®. La irradiacion corpo- ral total
alcanza la dermis reticular, en contraste con el PUVA que alcanza
principalmente la dermis papilar y en un grado mucho menor la
dermis reticular?'. En el estudio holandés muchos pacientes
respondieron a la radioterapia, pero otros también mostraron una
respuesta buena a la fototerapia con PUVA combinada con retinoides
orales o interferén alfa?2. Por tal motivo, algunos autores consideran
que la terapia de inicio adecuada para estos pacientes debe incluir
fototerapia, preferentemente en combinacion: PUVA con retinoides,
bexaroteno o acitetrin, o bien PUVA con interferdn alfa?.

La irradiacion corporal total con electrones ha demostrado ser
un tratamiento muy eficaz y bien tolerado, logrando remisiones
persistentes, incluso de meses o afos, sin olvidar que la
radioterapia superficial de contacto es muy Util cuando se requiere
tratamiento de lesiones nodulares o tumorales localizadas?*. Los
pacientes con enfermedad avanzada (estadio> IIB) presentan un
mal pronéstico y se requiere instaurar terapias mas agresivas. Sin
embargo, responden mal a la quimioterapia convencional como
el CHOP, la doxorrubicina liposomal o la gemcitabina. La remision
parcial o completa se ha observado con la administracion de
alemtuzumab por via sistémica, irradiacion y trasplante alogénico
de células®?42,

Nuestros pacientes recibieron tratamiento con terapias diri-
gidas a la piel tales como mostaza nitrogenada o corticos- teroides
tépicos de alta potencia, seguidos o combinados con bexaroteno
via oral o interferén alfa via subcutdnea como primera eleccion.
En dos pacientes se utilizo terapia total con haz de electones: una
paciente con estadio IV de la enfermedad quien recayé al poco
tiempo, recibid quimioterapia y fallecid por progresion de la
enfermedad. Otro paciente con estadio IIB, recibio también terapia
total con haz de electrones y posteriormente poliquimioterapia,
con remisién completa de 108 meses de duracién y posterior
recafda con aparicion de tumores.
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Estudios recientes han demostrado que esta variante tiene un
comportamiento mas agresivo y un peor pronostico que la forma
clasica’2% Gerami et al. estudiaron 43 pacientes con micosis
fungoides foliculotrépica y los compararon con 43 pacientes con
micosis fungoides clasica comparables en edad y estado clinico. La
sobrevida global de los pacientes con MFF en estadios temprano
(IA, IB, lIA) a los 5 afnos fue del 87% y a los 10 afios del 82%; a los
15 afos la sobrevida descendié draméaticamente al 41%. Mientras
gue en los pacientes con la forma clasica en estadio temprano, la
sobrevida a los 5 anos y a los 10 afos (41) fue del 91% y se
mantuvo igual a los 15 afios'.

En nuestro estudio la mortalidad fue de un 25%. Un estudio pros-
pectivo no publicado de MF en pacientes venezolanos, evidencié que
la sobrevida global en 53 meses de seguimiento fue de 85,7 %, es
decir la mortalidad de la MF clésica y otras variantes fue del 15 %?2°.
Esto nos confirma la naturaleza agresiva de esta variante. Una
explicacion para el comportamiento agresivo de la MFF es la expresion
de genes en las células tumorales con un perfil agresivo. Shin et al
recientemente identificaron 4 de 7 casos de MFF con un perfil de
expresion de genes asociado con los casos de LCCT en estadio
tumoral agresivo?’.

Conclusion

En este estudio prospectivo de pacientes venezolanos con MFF,
esta entidad representé el 5 % de los tipos de LCCT, representando
una entidad poco frecuente. La enfermedad se presenta predomi-
nantemente después de los 50 afios de edad, pero puede ocurrir
en pacientes en la tercera y cuarta década de la vida. Las mani-
festaciones clinicas son muy variadas. La presencia de péapulas
foliculares, quistes, comedones y zonas de alopecia, con lesiones
con predominio de cabeza, cuello y tronco anterior deben sugerir
el diagndstico de MFF. Sin embargo, el diagndéstico puede ser tardio,
con una media de intervalo prediagnostico de 36 meses.

La presentacion histopatoldgica es también variada e incluye
foliculotropismo con mucinosis o sin mucinosis folicular, quistes
infundibulares y comedones con infiltrado linfocitario. La presencia
de otras células en el infiltrado como eosinofilos, neutréfilos y
plasmocitos puede ocultar el diagnostico.

El tratamiento de eleccion incluye terapias sistémicas combi-
nadas con terapia dirigida a la piel. La enfermedad tiende a ser de
comportamiento mds agresivo y con mayor mortalidad y resis-
tencia al tratamiento que la MF clasica. @
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